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APRESENTACAO 


A Sociedade Brasileira de Pediatria (SBP) presta significativa 
colaboragao a medicina da crianga e do adolescente ao publi- 
car sen Tratado de Pediatria. 

A pratica dessa especialidade medica no Pais carecia de um 
texto fundado nas caracteristicas que a assistencia pediatrica 
adquiriu ao longo de quase um seculo de sistematizagao de co- 
nhecimentos e experiencias cientificas, desenvolvidas pela 
entidade nacional dos pediatras brasileiros. 

Sem perder de vista a grande relevancia das inovagoes tec- 
nologicas incorporadas ao ambito desse exercicio profissional 
diferenciado, o livro projeta um salto de qualidade na visao da 
pediatria clinica. De fato, ao reunir as melhores experiencias 
desta pratica, a obra contribui com uma nova concepgao para 
o exercicio pediatrico moderno, ensejando o delineamento de 
importante campo da saude publica para a construgao da “pe¬ 
diatria coletiva”. Neste sentido, o texto dedica grande parte de 
seu conteudo aos conceitos mais recentes das agoes e estrate- 
gias de saude publica que conferem ao fazer pediatrico o cara- 
ter social decorrente dos desdobramentos familiares em que 
sustenta sua atuagao. Fortalece, igualmente, os alicerces cien¬ 
tificos dos fenomenos do crescimento e do desenvolvimento, 
mantidos ao longo da elaboragao do texto como cerne insubs- 
tituivel da pediatria. Ressalta, por isso mesmo, a relevancia 
das agoes educativas e preventivas, identificando-se com as 
tendencias mais avangadas que se revelam no percurso evolu- 
tivo da saude na atualidade. 

Por todas essas razoes, este Tratado de Pediatria da SBP 
preenche espago bibliografico de particular relevancia no Pais. 
Concretiza, por outro lado, uma valiosa presenga do Brasil no 
cenario mundial dos investimentos na saude da infancia e da 
adolescencia. Sua utilizagao pelos estudantes de medicina, 
medicos residentes, professores de pediatria e pediatras em 
geral contribuira, certamente, para ampliar ainda mais a quali¬ 
dade da atengao a saude do grupo populacional que se confi- 
gura como universo de atuagao desse importante ramo da me¬ 
dicina. 

Esta publicagao enriquece, ademais, a pediatria da Ameri¬ 
ca Latina ao oferecer a opgao de um livro-texto oriundo da 
produgao cientifica de um pais marcado pelas mesmas contra- 
digoes sociais, diferengas regionais, desigualdades economi¬ 
cas e perfil epidemiologico que se manifestam por toda a ex- 
tensao do territorio latino-americano. 

A representagao da Opas no Brasil reconhece a seriedade 
do trabalho realizado pelos departamentos cientificos da SBP 
consubstanciado nesta obra que presta relevante servigo a 
causa do aprimoramento profissional dos pediatras. Por meio 
deste livro, a entidade pediatrica cumpre, com destacada coe- 
rencia, o papel institucional de integrar, em torno da atualiza- 
gao de conhecimentos cientificos, a doutrina e a agao dos arti¬ 
fices da pediatria brasileira. 


Dr. Horacio Toro 

Representante da Organizagao 
Pan-americana da Saude (Opas) e da 
Organizagao Mundial da Saude (OMS) no Brasil 



PREFACIO A QUARTA 

edicao 


A Sociedade Brasileira de Pediatria vem ampliando suas agoes 
em varias vertentes, sobretudo na area de atualizagao cientifi- 
ca de qualidade para os pediatras brasileiros. Uma dessas ini- 
ciativas e representada pela quarta edigao do Tratado de Pe¬ 
diatria , que foi completamente revisada e atualizada nos 
ultimos meses com cuidado para ser entregue aqueles que se 
incubem de assistir as criangas e aos adolescentes. 

Ser pediatra requer conhecimento tecnico sistematicamen- 
te atualizado e comportamento e sensibilidade humamstica 
para compreender e atuar na constante mudanga que repre- 
senta o universo pediatrico das criangas, dos adolescentes e 
de suas familias. 0 conhecimento cresce de modo rapido, a in- 
terdisciplinaridade se consolida e a realidade da comunidade 
tambem se torna diferente a cada dia com novos desafios para 
esses profissionais devotados que buscam sempre o melhor 
para o futuro do pais - representado pelas criangas! 

Com discussoes minuciosas, baseadas em evidences, os 
temas deste Tratado contaram com a contribuigao incansavel 
de muitos colaboradores, enfatizando sempre a atualizagao 
consistente nas diversas areas da pediatria como especialida- 
de e nas variadas areas de atuagao. 

0 conhecimento so atinge seus objetivos se e compartilha- 
do e se benehcia alguem, e com este Tratado temos plena con- 
vicgao de que esses objetivos sao alcangados. Em parceria eti- 
ca com a Editora Manole, a Sociedade Brasileira de Pediatria 
se sente honrada de entregar agora esta quarta edigao do Tra¬ 
tado de Pediatria. 


Luciana Rodrigues Silva 

Presidente da Sociedade Brasileira de Pediatria 
Professora Titular de Pediatria da 
Uniuersidade Federal da Bahia 
Membro da Academia Brasileira de Pediatria 
Coordenadora do Servigo de Pediatria do Hospital Alianga 



PREFACIO A TERCEIRA 

edicao 


A comunidade pediatrica do pais consolida o amplo espectro 
de suas atuagoes e compromissos. Fortalece o cenario de atua- 
gao da sua entidade nacional, a Sociedade Brasileira de Pedia- 
tria (SBP), enriquecida pelas instances filiadas, que agregam 
energia construtiva, estimulo perseverante e engajamento 
com as valorosas causas sociais, educativas e cientificas. 
Emerge assim a dimensao da complexa e qualificada abran- 
gencia requerida pelo nobre exercicio profissional do pediatra. 

Alem de contribuir para conquistas marcantes no campo 
dos direitos da crianga e do adolescente, a SBP tern interagido 
com a sociedade civil de forma estimulante, no claro intnito 
de manter em evidencia os valores inerentes a infancia e a 
adolescencia, entendendo-os como preciosidades humanas a 
serem respeitadas, cultivadas e promovidas como unico itine- 
rario seguro para a evolugao da especie. 

Nesse contexto nasceu, em 2006, o Tratado de Pediatria da 
SBP. Este trouxe a marca que faltava ao espectro cientifico na¬ 
cional, reunindo, progressivamente, a cada edigao, atualiza- 
goes e avangos indispensaveis ao dominio de conhecimento 
que fundamenta a pratica pediatrica no Brasil. A obra foi pro- 
jetada em sintonia com as evidences cientificas crescentes e 
identificada com as distintas realidades epidemiologicas lo- 
cais e regionais que diversificam as nosologias prevalentes no 
vasto territorio do pais. Outra caracteristica que singulariza o 
Tratado de Pediatria e a sua produgao. 0 livro resulta de traba- 
lho dedicado, interativo, convergente na forma, serio no con- 
teudo, amplo no componente participativo dos autores - pro- 
fissionais de reconhecida capacidade -, demonstrando, com 
clareza, o elevado nivel de identidade propria atingido pela 
nossa pediatria. Tornou-se, pelas virtudes que o inspiraram, o 
livro-texto de medicina da crianga e do adolescente mais di- 
fundido e utilizado pela classe pediatrica, pelas instituigoes de 
ensino medico e tambem pelos programas de residencia medi- 
ca na especialidade que cuida do ser humano no ciclo de vida 
marcado pelos fenomenos do crescimento e do desenvolvi- 
mento. 

Esta obra, a de maior perfil cientifico ja produzida pela SBP, 
chega a terceira edigao. Grande avango. Prova de sua natureza 
academica consistente e da incontestavel consolidagao de urn 
projeto bibliografico que se converte em referenda nacional. A 
nova versao mantem os conteudos anteriores bem atualiza- 
dos, alem de incluir alguns novos capitulos que enriquecem 
sobremaneira a estrutura do Tratado. Urn deles aborda os cui- 
dados pediatricos paliativos, tema que se destaca por contri¬ 
buir para adequar o texto ao perfil da pediatria no novo seculo. 
Muitos outros expandem ainda mais o universo de conheci- 
mentos que integram os cuidados pediatricos em varias se- 
goes do livro, tais como: bioetica, defesa profissional, seguran- 
ga da crianga e do adolescente, saude escolar, saude mental, 
alergia/imunologia, dermatologia, genetica clinica, infectolo- 
gia, nefrologia, otorrinolaringologia, terapia nutricional, tera- 
pia intensiva, ortopedia e oftalmologia. 

A terceira edigao do Tratado de Pediatria da SBP atesta o 
esforgo produtivo e a coerencia da entidade que representa a 
pediatria brasileira e esta fortemente fundamentada nos re¬ 
quisites primordiais de qualificagao continua do exercicio pro- 


fissional de que depende a excelencia dos cuidados medicos 
especializados oferecidos a infancia e a adolescencia de uma 
sociedade que urge melhorar o nivel global de saude de sua 
gente. Cumpre tambem realgar o valor da parceria entre a SBP 
e a Editora Manole, alicerce desta obra que engrandece o valor 
da produgao cientifica diferenciada, aprimorando a presenga 
da pediatria brasileira na esfera internacional, em cujo hori- 
zonte projeta visoes e abordagens originais, compartilhadas 
em favor de criangas e adolescentes no mundo a caminho da 
globalizagao. 


Eduardo da Silva Vaz 

Presidente da Sociedade Brasileira de Pediatria 

Dioclecio Campos Junior 

Representante da Sociedade Brasileira de Pediatria no 
Global Pediatrics Education Consortium (GPEC) 


PREFACIO A SEGUNDA 

edicao 


0 Tratado de Pediatria, publicagao maior da Sociedade Brasilei- 
ra de Pediatria, chega a segunda edigao como marco significati¬ 
ve) da sua importancia para a classe pediatrica do Pais. Uma ini- 
ciativa vitoriosa a demonstrar o elevado nfvel de qualificagao 
alcangado, nesse nobre dommio de conhecimentos, ao longo 
da crescente maturidade cientffica e academica que permitiu 
produzir um texto basico, denso, genuinamente brasileiro. 

A SBP orgulha-se desta obra escrita pelos membros de seus 
vinte e sete departamentos cientfficos. Sao professores uni- 
versitarios, chefes de servigos de pediatria, pediatras e pesqui- 
sadores renomados, que usaram sua competencia para veneer 
o desafio de uma grande lacuna bibliografica, que carecia de 
preenchimento a altura de sua relevancia. Assim nasceu o 
Tratado. Vibrante na concepgao, didatico na exposigao dos te- 
mas, amplo e profundo nos conteudos, bonito na apresenta- 
gao, rico nas ilustragoes. Um trabalho que engrandece a pedia¬ 
tria nacional, projetando-a no horizonte dos pafses que 
buscam originalidade na expressao de sua propria experiencia. 

0 rapido esgotamento da primeira edigao comprovou o 
acerto do investimento. 0 livro esta hoje no acervo da maioria 
das bibliotecas universitarias como texto recomendado para 
estudantes, medicos residentes e professores. Esta tambem 
nas maos de grande numero de pediatras do Pais, exercendo a 
fungao de principal fonte bibliografica para leitura e consultas 
necessarias. E uma obra que veio para ficar. Tern o vigor de 
uma produgao coletiva harmonicamente sintonizada com o 
seu tempo e plenamente identificada com a saude da crianga e 
do adolescente, nas distintas realidades do nosso territorio. 

Esta segunda edigao do Tratado de Pediatria surge no ano 
em que se comemora o centenario da SBP. Situa-se, assim, en- 
tre as grandes conquistas que constituem a trajetoria historica 
da entidade pediatrica. A atualizagao do conteudo dos diver- 
sos capftulos enriquece e amplia esta edigao. Alem disso, tres 
novas segoes - oftalmologia, cirurgia pediatrica e ortopedia -, 
de particular importancia em pediatria, foram acrescentadas e 
desenvolvem os topicos essenciais nesses campos. A necessa- 
ria expansao de conteudos e o proposito de facilitar seu manu- 
seio levaram a decisao de publicar a obra em dois volumes. As 
imagens coloridas de cada capitulo estarao todas dispomveis 
como conteudo adicional exclusivo no Companion Website do 
livro (ver instrugoes na pagina V). 

Ao registrar, com especial alegria, o langamento da segunda 
edigao do Tratado de Pediatria, a SBP agradece, em nome dos 
pediatras brasileiros, o denodado empenho dos autores e exal- 
ta a qualidade da parceria com a Editora Manole, que tornou 
viavel este valioso projeto. 


Dioclecio Campos Junior 

Presidente da Sociedade Brasileira de Pediatria 



PREFACIO A PRIMEIRA 

edicao 


No limiar do seculo XXI, a Sociedade Brasileira de Pediatria 
(SBP) constroi um marco cientifico de elevado valor referen- 
cial ao publicar o seu Tratado de Pediatria. A obra e uma sinte- 
se da ampla agao participativa voltada para a realizagao de um 
projeto de grande merito: a produgao de um texto que expres- 
se a experiencia, a realidade, a pratica e, especialmente, o pen- 
samento unificador do exercicio profissional da especialidade 
medica que cuida do ser humano em crescimento e desenvol- 
vimento no Pais. 

Este Tratado de Pediatria refine contefido que, sem preten¬ 
der a completude, mostra a abrangencia necessaria a cobertu- 
ra do vasto campo de atuagao do pediatra. 0 proposito que 
norteou sua concepgao torna a obra singular, porquanto incor¬ 
pora a maior parte dos temas que movimentam a atualidade 
da assistencia a safide da crianga e do adolescente. Inclui, ade- 
mais, a descrigao da rica trajetoria historica da pediatria brasi¬ 
leira, as peculiaridades desse mercado de trabalho e as nogoes 
fundamentais que regem o funcionamento do Sistema Unico 
de Saude (SUS) no que concerne ao bem-estar fisico, mental e 
social nesse ciclo da vida humana. 

Mereceram enfase os capitulos referentes a nutrigao e a psi- 
cologia do desenvolvimento. Sao duas areas do conhecimento 
em que se apoia a doutrina da pediatria, cujos principios es- 
senciais emergem no horizonte dos novos tempos, exigindo 
do pediatra extensa revisao de conceitos e atualizagao cientifi- 
ca dinamica e identificada com a transigao epidemiologica em 
curso nas ultimas decadas. 

Esta primeira edigao do Tratado de Pediatria integra o con- 
junto de estrategias definidas pela Sociedade Brasileira de Pe¬ 
diatria (SBP) com o objetivo de contribuir para o desenvolvi¬ 
mento do perfil profissional mais apropriado ao pediatra do 
seculo que se inicia. Trata- se do maior desafio colocado para a 
entidade no limiar da sociedade pos-industrial. 0 texto esta 
em sintonia com a modernidade, principalmente se analisada 
sob a luz das evidences que o processo de transformagao so¬ 
cial explicita. Vale ressaltar a importancia do pediatra como 
educador na area da saude, numa epoca em que a prevengao 
ganha primazia sobre a cura; nessa fase da evolugao social, em 
que a frenetica incorporagao de complexas tecnologias a prati¬ 
ca da medicina comega a ser repensada em fungao dos custos 
insustentaveis que demanda, da expansao impressionante 
dos agravos que introduziu no campo da iatrogenia, bem 
como dos dilemas eticos insoluveis que provoca. 

A iniciativa de produzir o livro e um passo de apreciavel di- 
mensao no caminho das inadiaveis mudangas no processo de 
formagao pediatrica. Mostra a nova face da profissao. Fornece 
conteudos seguros para sustentar a fungao social do pediatra. 
Consolida o fundamento cientifico de uma pratica medica in- 
substituivel, posto que primordial. Sela o vinculo indissocia- 
vel entre cuidado pediatrico qualificado e infancia e adoles- 
cencia saudaveis. Destaca a relevancia do papel de uma 
entidade associativa verdadeira, intransigente nos seus com- 
promissos com o bem comum. 

Louve-se, na originalidade dessa conquista, o compromis- 
so das liderangas pediatricas dos departamentos cientificos da 
entidade que tornaram possivel o esforgo coletivo do qual re- 


sultou o volumoso compendio que passa a figurar entre as 
mais valiosas obras elaboradas pela medicina nacional. 

0 Tratado de Pediatria tem marca. Tem substancia. Veio 
para ficar. E realizagao irreversivel. Nasce com a essencia de 
seu tempo e com o componente da universalidade que se ajus- 
ta a todos os tempos. Esta e a divisa que lhe da sentido e desti- 
nagao. E a legenda que lhe assegura lugar de originalidade per- 
manente na bibliografia pediatrica do Pais. 


Os organizadores 


SECAO 16 

Neonatologia 


COORDENADOR 

Renato Soibelmann Procianoy 
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CAPITULO 1 


PREMATURIDADE E 
CRESCIMENTO FETAL 
RESTRITO 

Nelson Diniz de Oliveira 


Definigao 

A terminologia recem-nascido (RN) pre-termo, antes deno- 
minado prematuro, e utilizada para todo RN com menos de 
37 semanas de idade gestacional ao nascer e nao leva em 
consideragao o peso de nascimento. Portanto, e uma classifi- 
cagao que envolve apenas o tempo de gestagao, independen- 
temente da maneira como foi avaliada, seja por amenorreia, 
ultrassonografia ou exame fisico apos o nascimento. Em vir- 
tude de diferengas marcantes, encontradas no que diz res- 
peito as manifestagoes clinicas e ao desfecho prognostic 
apos o nascimento (morbimortalidade), dois grupos de RN 
pre-termo apresentam denominagao especifica: os chama- 
dos pre-termo tardios, aqueles com idade gestacional entre 
34 semanas e 36 semanas e 6 dias, e os pre-termo extremos, 
com idade gestacional menor do que 28 semanas. 

Quando se langa mao do conceito de crescimento fetal restri¬ 
to, refere-se especificamente aos RN que nao atingiram 
intrautero todo o seu potencial de crescimento. Isso pode decor- 
rer de fatores intrinsecos ao feto ou ao ambiente intrauterino em 
que esta albergado. Muitos retardos de crescimento intrauterino 
significam “adaptagao fetal” a urn ambiente intrauterino desfa- 
voravel a urn bom crescimento. 1 

Classificagao 

Classificagao dos RN pre-termo 
Os RN pre-termo, alem da classificagao relacionada a idade ges¬ 
tacional, como mencionado anteriormente, podem tambem ser 
classificados de acordo com o peso ao nascer, sendo considera- 
dos de baixo peso quando o peso < 2.500 g; muito baixo peso ao 
nascer para aqueles com peso < 1.500 g e extremo baixo peso 
para os que nascem com peso < 1.000 g. Quando se relaciona a 
idade gestacional com o peso ao nascer, podem-se classificar os 
pre-termo em adequados para a idade gestacional (AIG), quando 
o peso se encontra entre os percentis 10 e 90 das curvas de cres¬ 
cimento intrauterino; pequenos para a idade gestacional (PIG), 
quando o peso esta abaixo do percentil 10 para a referida idade 
gestacional, e grandes para a idade gestacional (GIG), quando 


o peso esta acima do percentil 90 para a idade gestacional 
em questao. 

Classificagao dos RN com crescimento fetal 
restrito 

Os termos “crescimento fetal restrito” e “pequeno para a idade 
gestacional”, embora relacionados, nao tern o mesmo significa- 
do. Enquanto o primeiro diz respeito a uma redugao ocorrida 
para urn crescimento esperado para a idade gestacional em 
questao, as criangas PIG sao aquelas cujo peso esta abaixo do 
percentil 10 da curva de crescimento intrauterino para uma re¬ 
ferida populagao, podendo incluir parte dessa populagao (10%), 
cujo crescimento foi adequado no transcorrer da gravidez. As- 
sim, RN com crescimento fetal restrito podem ser ou nao PIG, 
da mesma forma que os PIG podem ter ou nao crescimento fe¬ 
tal restrito. Somente o peso ao nascer e insuficiente para se 
analisar uma situagao de crescimento fetal restrito. Dessa for¬ 
ma, o indice ponderal de Rohrer (peso em g dividido pelo cubo 
do comprimento em cm) ou outras razoes de proporgao, como 
perimetro cefalico para o peso ou comprimento, podem ser uti- 
lizados para o melhor diagnostic de uma inadequagao do cres¬ 
cimento intrautero. 1 

Epidemiologia 

0 Sistema de Informagao Sobre Nascidos Vivos (SINASC) tern 
possibilitado tragar o perfil dos nascimentos no Brasil. 0 docu¬ 
ment basico para esse calculo e a Declaragao de Nascidos Vi¬ 
vos (DNV), que deve ser preenchida para todo nascimento em 
territorio nacional e que serve de instrumento para o preenchi- 
mento da Certidao de Nascimento. De acordo com o SINASC, 
para os anos de 2000 e 2010, o percentual de prematuros no 
Brasil variou entre 6 e 7%. No entanto, artigos baseados em 
dados primarios considerados como de alta confiabilidade pu- 
seram em cheque essas estimativas, sugerindo serem subesti- 
madas. Uma das razoes seria a imprecisao das avaliagoes da 
idade gestacional (recordatorios da data da ultima menstrua- 
gao, dados ultrassonograficos e exame fisico), alem da marca- 
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gao na DNV em faixas agrupadas em intervalos de idade gesta- 
cional (< 22,22 a 27,28 a 31,32 a 36,37 a 41,42+ semanas). Os 
dados corrigidos mostraram percentuais variando entre 10 e 
12% de nascimentos pre-termo para o mesmo periodo. 2 As pre¬ 
valences foram sistematicamente menores na regiao Norte, 
seguida pelas regioes Nordeste e Centro-Oeste. 0 Sudeste e o 
Sul apresentaram as maiores prevalences em todos os anos. 
Ja a partir de 2011, com as mudangas na forma de transcrigao 
dos dados para a DNV, com a idade gestacional agora preen- 
chida por variaveis discretas e nao intervalares, as estimativas 
do SINASC se aproximaram muito das corrigidas, 9,8% para o 
pais como urn todo, embora mostrando maior prevalence de 
nascimentos pre-termo na regiao Nordeste. 

Varios fatores tern sido associados ao nascimento de RN 
pre-termo e com crescimento fetal restrito. Entre eles, desta- 
cam-se: baixa condigao socioeconomica, ausencia de pre-natal, 
gestante menor de 16 anos, uso de drogas licitas e ilicitas, in- 
fecgoes perinatais, doengas maternas nao infecciosas (agudas 
e cronicas), intervalo intergestacional curto, multiparidade e 
gestagao multipla. 

Alguns aspectos observados nos RN pre- 
-termo e naqueles com crescimento fetal 
restrito que necessitam de cuidados especiais 

Grande parte da atengao da medicina perinatal esta voltada 
para o segmento que envolve os cuidados com os RN pre- 
-termo e aqueles com crescimento fetal restrito. Isso se deve ao 
fato de serem grupos considerados de alto risco ao nascer. Os 
primeiros por “nao estarem prontos ainda” em razao do menor 
tempo para crescimento e maturagao gestacional; os outros 
por nao terem recebido, sobretudo, suprimentos suficientes 
para enfrentarem a transigao para a vida extrauterina e os dias 
subsequentes ao nascimento. Esse crescimento fetal restrito 
pode inclusive ter relagao com situagoes nefastas que se desen- 
volverao na vida adulta, como obesidade, diabete e hipertensao 
arterial. Portanto, como diversos sistemas corporais podem 
apresentar desequilibrio nesse grupo de criangas, serao feitas 
algumas consideragoes sobre alguns deles. 

Regulagao termica 

0 RN, assim como o adulto, tern possibilidade de controlar a sua 
temperatura corporal, sendo portanto urn ser homeotermico. No 
entanto, os RN, notadamente os pre-termo e os com crescimento 
fetal restrito, apresentam maiores dificuldades nesse controle. 


Entre os fatores envolvidos, encontram-se: relagao menor entre 
a massa e a superficie corporal, aumentando a sua perda de calor; 
menor quantidade de gordura marrom, a grande responsavel por 
geragao de calor no RN; maior permeabilidade epidermica; e ma- 
nuseio excessivo a que muitas vezes estao submetidos, favore- 
cendo maior perda de agua corporal e temperatura. Quanto me¬ 
nor a idade gestacional e maior a restrigao do crescimento, 
maiores as chances de perda do controle termico, tornando o RN 
mais suscetivel as variagoes da temperatura ambiente e, portan¬ 
to, mais afeito a quadros de hipotermia, na presenga de tempe- 
raturas mais baixas, e de hipertermia quando a temperatura am¬ 
biente e excessiva. As principais formas de perda de calor sao por 
convecgao, radiagao e evaporagao de agua. 

0 conceito de ambiente termico neutro diz respeito a tem¬ 
peratura ambiente em cada RN, que dependendo dos dias de 
vida e peso ao nascer, pode manter a sua temperatura corpo¬ 
ral com menor consumo de oxigenio e alteragao do seu 
metabolismo basal. 

As formas de medida de temperatura corporal podem ser 
por via retal, axilar ou cutanea. Em virtude dos riscos ocorri- 
dos com a medigao da temperatura retal em neonatos, a medi- 
gao axilar e a mais recomendada e a faixa normal, indepen- 
dentemente do peso ou da idade gestacional, devendo ficar 
entre 36,5 e 37,5°C. Os pre-termo cuidados em incubadoras 
podem ter a sua temperatura medida de forma continua por 
sensores cutaneos colocados no abdome superior, sobre a to- 
pografia do figado. A Tabela 1 apresenta valores de temperatu¬ 
ra ambiente e corporal sugeridas para RN cuidados em incu¬ 
badoras ou bergos com fonte de calor radiante. 3 

Homeostase metabolica 
Glicose 

A glicose e o principal substrato para o cerebro fetal, do RN e 
do adulto em condigoes fisiologicas normais. As concentra- 
goes de glicose plasmatica do feto encontram-se em relagao li¬ 
near com a concentragao plasmatica materna. Com o clam- 
peamento do cordao umbilical, cessa esse fornecimento. Os 
RN a termo e muitos prematuros normais conseguem manter 
inicialmente urn nivel glicemico de normalidade a partir da 
quebra de suas reservas de glicogenio, produzindo urn supri- 
mento continuo de glicose na ordem de 4 a 6 mg/kg/min. No 
entanto, os RN prematuros, notadamente os de baixo peso ao 
nascer, por causa de varias condigoes adversas (menor reserva 
de glicogenio, maior propensao a asfixia, disturbios respirato- 


Tabela 1 Temperaturas medias sugeridas em incubadoras para promover ambiente termico adequado e as referidas 


temperaturai 

Peso (kg) 

5 corporais aferidas por termometros cutaneos 3 

Temperatura ambiente 


Temperatura cutanea 

35°C 

34°C 

33°C 

32°C 

abdominal (°C) 

1 a 1,5 

Por 10 dias 

> 10 dias 

> 21 dias 

> 35 dias 

36,7 

1,5 a 2,0 


Por 10 dias 

> 10 dias 

> 28 dias 

36,5 

2,0 a 2,5 


Por 2 dias 

> 2 dias 

> 21 dias 

36,3 

> 2,5 



Por 2 dias 

> 2 dias 

36,0 


RN com menos de 1 kg de peso ao nascer necessitam de ambiente umidificado e as vezes de temperaturas maiores. A temperatura cutanea abdominal 
sugerida e de 36,9°C. 
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rios, infecgoes), e naqueles com retardo de crescimento tam¬ 
bem a policitemia, ha acentuada chance de desenvolverem hi- 
poglicemia. Os relatos sobre a incidencia de hipoglicemia 
variam um pouco sobre quais niveis de glicose foram conside- 
rados e a forma como foram aferidos. No entanto, consensos 
passam a convergir para que valores < 47 mg/dL, tanto para 
RN a termo quanto pre-termo, devam ser considerados como 
baixos, principalmente ao se levar em consideragao que, aci- 
ma desse patamar, tem-se mais certeza de nao ocorrer dano 
cerebral por deficiencia de aporte de glicose a celula nervosa. 4 

Em face de nem sempre a hipoglicemia se manifestar com 
sinais clinicos (tremores, letargia) e principalmente porque 
em muitos casos a presenga de alguns desses sinais (convul- 
sao, apneia) estarem ja associados ao maior risco de dano ce¬ 
rebral, a aferigao rotineira dos niveis glicemicos por meio das 
litas reagentes de glicose deve ser feita de forma sistematica 
nos RN de risco ja a partir das primeiras horas de vida. 

Medidas para a prevengao da hipoglicemia sao feitas com a 
introdugao precoce do leite materno e/ou leite humano pas- 
teurizado de banco. Para as situagoes em que essa quantidade 
nao for suficiente para suprir as necessidades e/ou na impossi- 
bilidade da alimentagao por via digestiva, deve ser feita a insta- 
lagao de nutrigao parenteral precoce com glicose, variando sua 
taxa de infusao inicial entre 4 e 5,5 mg/kg/min, adicionada de 
aminoacidos e eletrolitos. Com a estabilizagao dos niveis glice¬ 
micos e o aumento da alimentagao por via digestiva, esse su- 
porte e gradualmente retirado. 

Calcio 

0 calcio e um ion importante na homeostase metabolica, 
atuando em varios processos do metabolismo e da estabilida- 
de da membrana celular, na contragao muscular e na condu- 
gao do potencial de agao entre feixes nervosos. Hormonios 
como o paratormonio, a calcitonina, a vitamina Deo ion mag¬ 
nesio tern relagao direta no controle da sua homeostase. 0 
calcio e transferido da mae para o feto por transporte ativo, 
principalmente durante o terceiro trimestre da gestagao. 

Considera-se hipocalcemia quando o nivel de calcio serico 
total esta abaixo de 8 mg/dL (2 mmol/L) ou o de calcio ioni- 
zavel, abaixo de 4,4 mg/dL. Alguns autores aceitam os valores 
minimos para o RN pre-termo como 7 mg/dL de calcio total. 1 

Entre os fatores responsaveis pela hipocalcemia neonatal 
nos RN pre-termo e com crescimento fetal restrito, destacam- 
-se a interrupgao precoce do fornecimento de calcio pelo 
cordao umbilical, a asfixia neonatal e a hipercalcitoninemia. A 
hipocalcemia pode, muitas vezes, ser assintomatica. As mani- 
festagoes clinicas mais frequentes sao tremores, irritabilidade 
muscular, convulsoes generalizadas ou eventualmente focais. 
As hipocalcemias de dificil corregao podem estar associadas a 
hipomagnesemia. 

Magnesio 

0 magnesio atravessa livremente a barreira placentaria e acu- 
mula-se no feto principalmente no primeiro trimestre da ges¬ 
tagao, e 60% do magnesio corporal encontra-se depositado no 
tecido osseo. Nos trimestres subsequentes, essa transference 


ocorre na faixa de 3 a 5 mg/dia. 0 transporte ativo transpla- 
centario do magnesio e diferente do calcio, que precisa manter 
niveis fetais maiores que o materno. Considera-se hipomagne¬ 
semia valores sericos < 1,6 mg/dL. Como a hipomagnesemia 
reduz a secregao e a agao do paratormonio, os quadros de hi¬ 
pomagnesemia sao frequentemente acompanhados por hipo¬ 
calcemia. 1 

Fosforo 

Diferentemente do calcio, o fosforo fica predominantemente 
nos tecidos moles, na forma de esteres de fosfato, e no fluido 
extracelular, na forma de ions inorganicos de fosfato. Dada a 
sua larga distribuigao no corpo, suas fungoes metabolicas 
apresentam influencia marcante no metabolismo energetico, 
na composigao das membranas celulares, na estrutura dos nu- 
cleotideos e na mineralizagao ossea. 

DoenQa metabolica ossea 

RN prematuros tern risco aumentado para desenvolverem 
doenga ossea secundaria ao reduzido conteudo mineral, tam- 
bem denominado de raquitismo da prematuridade. A inciden¬ 
cia e inversamente proporcional a idade gestacional e ao peso 
ao nascer, podendo ser estimada em 50% para RN com peso < 
1000 g ao nascer e de 30% para os menores de 1.500 g. A oferta 
precoce de dieta enteral e a maior oferta de calcio e fosforo por 
via parenteral e enteral a esse grupo vulneravel tern diminuido 
a incidencia desses casos. 

Agua corporal e sodio 

A agua corporal total divide-se entre os compartimentos intra- 
celular e extracelular (compartimento intravascular e intersti- 
cial). No periodo fetal, praticamente 90% do peso corporal e 
constituido por agua e esse valor decresce para 80% nos pre¬ 
maturos e aproximadamente 75% nos RN a termo. Ao mesmo 
tempo que ocorre essa perda gradual de agua total do organis- 
mo, ocorre tambem uma mudanga na distribuigao dela entre 
os diferentes compartimentos, com perda maior da agua ex¬ 
tracelular e ganho da agua intracelular, proporcionalmente. 

No RN pre-termo, ha uma perda consideravel de agua por via 
transepidermica, sendo maior quanto menores forem o peso e a 
idade gestacional. Isso se deve tanto a imaturidade da pele (po- 
breza de estrato corneo com queratinizagao insuficiente) quan¬ 
to a grande superficie em relagao a massa corporea nessas 
criangas. Nos grupos mais vulneraveis, essa perda pode exceder 
ao debito urinario, principalmente se esses RN sao cuidados sem 
medidas preventivas adequadas e em incubadoras com fonte de 
calor radiante. Um ambiente termico neutro e com alta umidifi- 
cagao (60 a 90%) pode reduzir muito essa perda, notadamente 
nos RN menores de 1000 g de peso ao nascer. Outra medida in- 
teressante e o envolvimento desses bebes com plastico, que fa- 
vorece a manutengao da temperatura e diminui a perda hidrica. 1 ’ 3 

Quanto mais se conseguir reduzir a perda de agua transepi¬ 
dermica, tambem se estara reduzindo a desidratagao, a hiper- 
natremia e a hiperglicemia, de modo que esse procedimento 
pode ser considerado um marcador de alta qualidade no cui- 
dado de RN de muito baixo peso ao nascer. 


1212 . TRATADO DE PEDIATRIA • SECAO 16 NEO NATO LOG IA 


0 sodio e excretado atraves de filtragao glomerular e reab- 
sorvido no tubulo proximal, no ramo ascendente da alga de 
Henle e no tubulo distal. 0 RN pre-termo apresenta natriurese 
elevada, decorrente da menor reabsorgao tubular de sodio, 
quando comparado com RN a termo. 0 balango de sodio no 
RN de muito baixo peso deve ser levemente positivo para pro¬ 
mover, entre outros fatores, melhor crescimento osseo. 

Sistema respiratorio 

A importancia do bom funcionamento do sistema respiratorio 
no periodo neonatal e tao grande que muitas vezes considerar 
maturidade fetal e o mesmo que dizer que o pulmao funciona 
sem ajudas externas para uma adequada oxigenagao. Isso se 
deve ao fato de o sistema respiratorio ser o sitio das principais 
causas de morbimortalidade neonatal. Dessa forma, cinco si- 
nais tornam-se importantes na avaliagao de urn padrao respi¬ 
ratorio adequado para o RN: frequencia respiratoria, retragoes 
da caixa toraxica, batimentos das asas do nariz, gemidos res- 
piratorios e cianose. 

0 padrao predominante na respiragao neonatal e o dito pe¬ 
riodic, ou seja, entre incursoes respiratorias regulares ocorrem 
pequenas pausas de 5 a 10 segundos sem que haja bradicardia. 
A frequencia respiratoria oscila entre 40 e 60 incursoes por mi- 
nuto e, pela particularidade de ser periodica, a melhor maneira 
para aferi-la e contar quantas incursoes ocorrem em 2 minutos e 
depois dividir por 2. Por ser a caixa toraxica muito maleavel 
(alta compliancia), retragoes subesternais, intercostais e sub- 
costais aparecem ao minimo sinal de desconforto respiratorio. 
Quanto pior o desconforto, maior a intensidade dessas retra¬ 
goes, que sao provocadas pela forte contragao do diafragma em 
uma tentativa de aumentar a pressao negativa intrapleural para 
facilitar, de forma nem sempre bem-sucedida, a entrada de ar 
nos pulmoes. Como o RN e urn respirador nasal por excelencia e 
a resistencia nasal contribui para a maior resistencia a entrada 
de ar, o alargamento das asas nasais e urn movimento realizado 
por ele para minimizar essa resistencia. 0 gemido e urn som ob- 
servado a expiragao. Ele traduz maior fechamento da glote, au- 
mentando a resistencia a saida do ar e consequente aumento da 
capacidade residual funcional, o que melhora o volume pulmo- 
nar e a relagao ventilagao-perfusao. A cianose central e mais 
bem observada ao exame da lingua e da mucosa oral e e urn im- 
portante indicador de falha na oxigenagao. Como a cianose se 
deve a presenga de hemoglobina reduzida e como a curva de 
dissociagao oxigenio-hemoglobina no periodo neonatal e deslo- 
cada para a esquerda, a avaliagao de uma oxigenagao adequada 
necessita de recursos de monitoragao nao invasiva (oximetria 
de pulso) e laboratorial (gasometria, hemograma), principal- 
mente nos casos de desconforto respiratorio com anemia ou 
policitemia. 

Retardo de absorqao de liquido alveolar 
Durante a vida intrauterina, os espagos alveolares sao preen- 
chidos por urn liquido secretado pelo epitelio alveolar que 
exerce uma fungao de distensao desses espagos, o que e 
fundamental para o crescimento pulmonar. Sua produgao va- 
ria entre 3 e 5 mL/kg e chega a atingir 20 a 30 mL/kg de peso. 


Na epoca do nascimento, com o trabalho de parto, inicia-se 
urn processo de absorgao desse liquido por capilares e linfati- 
cos, liberando os alveolos para o preenchimento de ar. Nas si- 
tuagoes em que esse liquido nao e absorvido, leva a dificulda- 
de respiratoria no periodo neonatal. Muito frequente em 
partos operatorios eletivos na ausencia de trabalho de parto e 
em quadros de asfixia perinatal, o retardo de absorgao do li¬ 
quido alveolar pode acontecer tambem em pre-termo, princi- 
palmente os considerados tardios, e merece diagnostic dife- 
rencial com a sindrome do desconforto respiratorio (SDR). 

Smdrome do desconforto respiratorio 
A SDR do RN pre-termo, antes referida como doenga de mem- 
branas hialinas, e a forma classica dominante de dificuldade 
respiratoria entre os RN pre-termo, sendo importante causa de 
morbimortalidade. A sua fisiopatologia esta relacionada a defi- 
ciencia de surfactante intra-alveolar, o que leva ao colabamen- 
to dessas estruturas, alterando a relagao ventilagao-perfusao e 
provocando hipoxemia. Os sinais de desconforto respiratorio 
surgem logo apos o nascimento e intensificam-se se medidas 
adequadas nao forem prontamente tomadas. A administragao 
a gestante com risco de parto prematuro de corticoide antena¬ 
tal e a principal medida preventiva para diminuir a prevalencia 
desses casos. Apos o nascimento, a utilizagao de surfactante 
exogeno por via endotraqueal e o estabelecimento de suporte 
respiratorio com pressao positiva continua nas vias aereas, por 
pronga nasal ou por entubagao traqueal, sao medidas funda¬ 
mentals no tratamento. Cada vez mais os dispositivos para as- 
sistencia respiratoria via prongas nasais tern sido utilizados, 
minimizando a necessidade da entubagao traqueal, que esta 
mais associada a complicagoes. 5 

Doenqa pulmonar cronica (displasia 
broncopulmonar) 

Com o crescente aumento do numero de prematuros com 
muito baixo peso e extremo baixo peso ao nascer (< 750 g) que 
sobrevivem, observa-se tambem que urn numero maior deles 
(maior quanto menor o peso e a idade gestacional ao nasci¬ 
mento) permanece dependente de oxigenio por tempo pro- 
longado. Varios fatores, alem da imaturidade pulmonar, estao 
envolvidos na genese da doenga pulmonar cronica: fatores in- 
flamatorios, fatores infecciosos, uso do oxigenio e de ventila- 
gao mecanica. 0 tratamento com surfactante pulmonar exoge¬ 
no na SDR aumentou o numero de sobreviventes sem doenga 
pulmonar cronica. 

Apneia da prematuridade 

A apneia do prematuro pode ser definida como uma interrupgao 
da entrada do fluxo de ar nas vias aereas superiores, por urn pe¬ 
riodo de 15 a 20 segundos, quer isso acontega por uma pausa 
dos movimentos respiratorios ou nao. Dessa forma, podem ser 
classificadas como central, quando essa ausencia de fluxo de- 
corre inicialmente por uma interrupgao dos movimentos respi¬ 
ratorios sem associagao a urn processo obstrutivo alto; 
obstrutiva, quando a interrupgao ao fluxo aereo acontece mes¬ 
mo observando-se movimentagao da caixa toracica; e mista, 
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que consiste essencialmente primeiro na interrupgao do fluxo 
aereo por um colabamento das vias aereas superiores, seguindo- 
-se de concomitante pausa na movimentagao da caixa toracica. 
As apneias mistas correspondem a 50 a 75% dos casos, enquan- 
to as obstrutivas, 10 a 20%, e as centrais, 10 a 25%. 

A utilizagao das metilxantinas tem sido um dos pilares no 
tratamento farmacologico da apneia do prematuro ha muitos 
anos. Tanto a teofilina quanto a cafema sao utilizadas e apre- 
sentam diversos mecanismos de agao: promovem o aumento 
da sensibilidade dos receptores ao C0 2 , aumentam o volume- 
-minuto, potencializam o trabalho do diafragma, diminuem a 
sensibilidade a depressao respiratoria pela hipoxia e diminuem 
a respiragao periodica. Outra modalidade terapeutica muito 
utilizada e a pressao positiva continua nas vias aereas (CPAP), 
atraves do uso de prongas nasais, mascara nasal ou facial, com 
pressoes entre 2 e 5 cmH 2 0 e diferentes concentragoes de oxi- 
genio. Esse procedimento, associado ao uso das metilxantinas, 
tem se mostrado efetivo no tratamento da apneia, fundamen- 
talmente nas de origem mista e obstrutiva. 

Aspectos nutricionais 

Apos o nascimento, deve ser propiciado ao RN pre-termo con- 
digoes nutricionais para nao interromper o crescimento que 
ocorria intrautero e para prevenir o catabolismo proteico. A di- 
ficil tarefa de manter essas taxas de crescimento tem, princi- 
palmente nos RN de menor peso, a pratica da instalagao pre- 
coce de solugoes de glicose com aminoacidos especificos para 
prematuros (oferecendo ate 3 g/kg/dia ja no primeiro dia de 
vida para os com peso < 1000 g) e eletrolitos. A oferta gradual 
de solugoes lipidicas, tambem adequadas, deve ser proporcio- 
nada, assim como a de vitaminas e oligoelementos. A dieta 
enteral deve ser prontamente instituida, privilegiando-se o 
uso do leite da propria mae. 16 Esse leite possui fatores imuno- 
logicos, induz a liberagao intestinal de hormonios troficos, 
aumenta a motilidade gastrointestinal, prevenindo a translo- 
cagao bacteriana, e promove a liberagao de substancias anti- 
-inflamatorias. No acompanhamento do crescimento pos- 
-natal, tem sido utilizadas curvas apropriadas de peso, 
comprimento e perimetro cefalico. As curvas de Fenton e mais 
recentemente as do estudo Intergrowth, do qual o Brasil parti- 
cipou, tem sido as recomendadas. 7 ' 9 

Metodo Canguru no modelo brasileiro e 
assistencia neonatal do RN de baixo peso 
ao nascer 

0 Metodo Canguru, como preconizado no modelo brasileiro, e 
diferente do tradicional modelo idealizado na Colombia no fi¬ 
nal da decada de 1970, pois o modelo nacional visa a uma mu- 
danga no paradigma da atengao ao RN de baixo peso, da sua 
mae e da sua familia, trazendo para o cerne dessa proposta 
uma abordagem interdisciplinar, humanizada, caracterizada 
por forte conhecimento das questoes psicoafetivas e biologi- 
cas que envolvem a gestagao, o nascimento e o cuidado pos- 
-natal de um bebe de baixo peso. Assim, a humanizagao do 
cuidado inicia-se no oferecimento do que ha de melhor em 
tecnologia da atengao perinatal, reforgada pelo conhecimento 


de todas as particularidades sociais, psicologicas e de cuida- 
dos tecnicos propriamente ditos, necessarios para essa fase da 
vida. Hoje ele esta implantado em varias maternidades e uni- 
dades neonatais brasileiras. 10 

Seguimento ambulatorial apos a alta 
hospitalar 

Apos a alta hospitalar, os RN prematuros devem ter assegura- 
do um esquema de acompanhamento ambulatorial que propi- 
cie uma vigilancia criteriosa do seu crescimento e desenvolvi- 
mento. Para isso, uma equipe bem treinada de medicos 
(pediatras, neuropediatras, oftalmologistas), enfermeiros, fi- 
sioterapeutas, fonoaudiologos e assistentes sociais deve tra- 
balhar de forma integrada. 0 passo inicial para um bom acom¬ 
panhamento inicia-se antes da alta, com a orientagao da 
familia quanto aos cuidados domiciliares necessarios. A ob¬ 
servance de particularidades quanto ao calendario vacinal es- 
pecifico (iniciado muitas vezes ainda dentro da unidade hos¬ 
pitalar) e da utilizagao do anticorpo monoclonal contra o virus 
sincicial respiratorio (para menores de 30 semanas de idade 
gestacional ao nascimento) sao pontos importantes. Na ava- 
liagao do crescimento e do desenvolvimento, o conceito de 
idade gestacional corrigida ou de idade pos-conceptual, que 
ajusta o grau de prematuridade com os dias apos o nascimen¬ 
to, deve ser conhecido. Para isso, considera-se a data que o 
pre-termo completaria 40 semanas como a data de partida 
para as analises do crescimento na curva da Organizagao 
Mundial da Saude, encontrada na caderneta da crianga do Mi¬ 
nisters da Saude. Antes de ele completar 40 semanas, podem 
ser usadas as curvas de Fenton (meninos e meninas) ou as do 
estudo Intergrowth. Para a analise do desenvolvimento, po¬ 
dem ser aplicadas diferentes escalas, ressaltando-se as de 
Denver e a de Bayley. Todo esse arsenal ajuda na identificagao 
de indicadores para intervengoes precoces que propiciem um 
bom prognostico. 810 

Prevengao 

Varios fatores tem sido arrolados como importantes na pre- 
vengao ao nascimento de RN prematuros e com retardo de 
crescimento intrautero. Entre eles, destacam-se: necessidade 
da realizagao de projetos educacionais que aumentem o nivel 
de escolaridade da populagao (notadamente a materna), o 
que efetivamente melhora a nogao do cuidado do individuo 
com a sua propria saude, alem de propiciar ascensao social e 
economica; estabelecimento de agoes de ampla cobertura 
para a assistencia ao pre-natal e a acessibilidade a um sistema 
de saude de qualidade; campanhas para evitar o tabagismo, o 
uso do alcool e de drogas ilicitas; prevengao e tratamento 
adequado das afecgoes cronicas. 

Prognostico 

A crescente incorporagao de novos conhecimentos e de sofisti- 
cada tecnologia tem aumentado no mundo inteiro os indices 
de sobrevida de RN pre-termo, inclusive os considerados 
extremos. Os resultados brasileiros, embora ainda muito abai- 
xo dos europeus e norte-americanos, tem tambem mostrado 


1214 . TRATADO DE PEDIATRIA • SECAO 16 NEONATOLOGIA 


melhora gradual. No entanto, ha de se considerar que esses re- 
sultados de bom prognostico devem estar centrados nao so na 
diminuigao dos indices de mortalidade, mas tambem na me- 
lhor qualidade de vida dessa crianga egressa do atendimento 
em UTI neonatal. Esse aspecto passa pela conquista de melho- 
res indices de sobrevida sem comorbidades, como displasia 
broncopulmonar, retinopatia da prematuridade, hemorragia 
peri e intraventricular, e infecgoes relacionadas a assistencia. 
Essa e a busca pela excelencia do cuidado. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Classificar os RN pre-termo de acordo com a sua idade 
gestacional, peso e a relagao entre o peso e a idade 
gestacional. 

• Identificar fatores predisponentes para o nascimento 
de RN pre-termo e com crescimento fetal restrito e 
sugerir medidas de controle e prevenpao. 

• Conhecer os principals disturbios metabolicos no 
periodo neonatal e sugerir algumas medidas de 
prevenpao e controle. 

• Desenvolver o conceito de ambiente termico neutro e 
propor medidas que auxiliem na manutenpao da 
homeostase termica do RN pre-termo. 

• Identificar sinais clinicos relacionados ao desconforto 
respiratorio neonatal e fazer suspeitas diagnosticas. 

• Identificar ao longo do texto pilares que estabelepam 
uma linha de cuidado integral de qualidade aos RN 
pre-termo e os com crescimento fetal restrito. 
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CAPITULO 2 


REANIMACAO NEONATAL 

Ruth Guinsburg 

Maria Fernanda Branco de Almeida 


Introdugao 

A asfixia perinatal e um importante problema de saude publica 
no Brasil. Dos cerca de 3 milhoes de nascimentos no pais, quan- 
do se pesqnisam os obitos neonatais precoces associados a asfi¬ 
xia perinatal sem anomalias congenitas, observam-se 12 mortes 
evitaveis diarias de bebes, cinco delas em nascidos a termo. 12 

Ao nascimento, um em cada 10 recem-nascidos (RN) neces- 
sita de ventilagao com pressao positiva para iniciar e/ou man- 
ter movimentos respiratorios efetivos; um em cada 100 neona- 
tos precisa de entubagao e/ou massagem cardiaca; e um em 
cada 1.000 requer entubagao, massagem cardiaca e medica- 
goes, desde que a ventilagao seja aplicada adequadamente. 3 A 
necessidade de procedimentos de reanimagao e maior quanto 
menor a idade gestacional e/ou peso ao nascer. 4 ’ 5 O parto cesa- 
reo, entre 37 e 39 semanas de gestagao, mesmo sem fatores de 
risco antenatais para asfixia, eleva o risco de que a ventilagao 
ao nascer seja necessaria. 6 Estima-se que, no pais, a cada ano, 
300.000 criangas necessitem de ajuda para iniciar e manter a 
respiragao ao nascer e cerca de 24.000 prematuros de muito 
baixo peso precisem de assistencia ventilatoria na sala de parto. 

As praticas da reanimagao em sala de parto baseiam-se nas 
recomendagoes publicadas pelo International Liaison Commit¬ 
tee on Resuscitation (ILCOR). Esse grupo inclui especialistas 
dos cinco continentes, com representantes brasileiros, res- 
ponsaveis por revisar as melhores evidences cientificas dispo- 
niveis no que concerne aos procedimentos recomendados 
para a reanimagao, renovadas a cada 5 anos. 0 texto a seguir 
foi construido com base nas diretrizes do ILCOR, nas condu- 
tas adotadas pelo Neonatal Resuscitation Program da Acade¬ 
mia Americana de Pediatria e Associagao Americana de Car- 
diologia, ambas publicadas em outubro de 2015, 7 e nas 
diretrizes publicadas pelo Programa de Reanimagao Neonatal 
da Sociedade Brasileira de Pediatria, atualizadas em 2016. 8 ’ 9 


A visao geral dos passos necessarios para a reanimagao neo¬ 
natal, segundo as recomendagoes anteriormente especificadas, 
encontra-se na Figura 1. 

Preparo para a assistencia 

0 preparo para atender o RN na sala de parto consiste na reali- 
zagao de anamnese materna, na disponibilidade do material 
necessario e na presenga de equipe treinada em reanimagao 
neonatal. Condigoes clinicas maternas, intercorrencias na gra- 
videz, no trabalho de parto ou parto e problemas com a vitali- 
dade fetal chamam a atengao para a possibilidade de a reani¬ 
magao ser necessaria. 

Todo material necessario para a reanimagao deve ser pre- 
parado, testado e estar dispomvel, em local de facil acesso, an¬ 
tes do nascimento. Esse material e destinado a manutengao 
da temperatura, aspiragao de vias aereas, ventilagao e admi- 
nistragao de medicagoes e esta regulamentado pela portaria 
do Ministerio da Saude 371/2014. 10 

Considerando-se a frequencia de RN que precisam de al- 
gum procedimento de reanimagao e a rapidez com que essas 
manobras devem ser iniciadas, e fundamental que pelo me- 
nos um profissional capaz de iniciar de forma adequada a rea¬ 
nimagao neonatal esteja presente em todo parto, de preferen¬ 
ce o pediatra. Quando se antecipa o nascimento de um 
concepto de alto risco, podem ser necessarios dois a tres pro- 
fissionais treinados e capacitados a reanimar o RN de maneira 
plena, rapida e efetiva, pelo menos um deles pediatra. No caso 
do nascimento de gemelares, e importante dispor de material 
e equipe proprios para cada crianga. 

Para a recepgao do RN, utilizar as precaugoes-padrao que 
compreendem a lavagem/higienizagao correta das maos e o 
uso de luvas, aventais, mascaras ou protegao facial para evitar 
o contato do profissional com material biologico do paciente. 
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NASCIMENTO 


60 segundos 
(minuto 
de ouro) 


Gestapao a termo? 
Respirando ou chorando? 
Tonus muscular em flexao? 


Nao 


Cuidados de rotina junto a mae: 
Sim ^ prover calor, manter vias aereas 
7 pervias e avaliar a vitalidade de 
maneira conti'nua 
A 


\y 

Prover calor 
Posicionar cabepa 
Aspirar vias aereas s/n 
Secar 


Nao 




FC < 100 bpm, apneia ou 
respirapao irregular? 


Nao 


Desconforto respiratorio? 


Sim 


Sim 


N/ 


\k 


Ventilapao com pressao positiva 
Monitorar Sat0 2 

Considerar monitor para avaliar FC 


Monitorar Sat0 2 pre-ductal 
Considerar CPAP 


. \|/ . 

FC < 100 bpm? 


Sim 


\k 

Garantir adaptapao face/mascara 
Assegurar ventilapao adequada com 
movimento do torax 
Considerar entubapao 


Minutos de vida 

Sat0 2 pre-ductal 

Ate 5 

70 a 80% 

5 a 10 

80 a 90% 

> 10 

85 a 95% 


FC < 60 bpm? 


Sim 

Entubapao traqueal 
Massagem cardiaca coordenada 
com ventilapao adequada (3:1) 
Considerar 0 2 a 100% 
Avaliar FC conti'nua com monitor 
Considerar cateterismo venoso 


N/ 

MANTER 

NORMOTERMIA 


. \|/ . 

FC < 60 bpm? 

- "" A" 


Sim 


N/ 

Adrenalina endovenosa 
Considerar hipovolemia 


Figura 1 Fluxograma da reanimagao neonatal - Programa de Reanimagao Neonatal da Sociedade Brasileira de Pediatria 
2016. 8 ' 9 

FC: frequencia cardiaca; bpm: batimentos por minuto; Sat0 2 : saturapao de oxigenio; CPAP: pressao positiva conti'nua de vias aereas. 
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Avaliagao da vitalidade ao nascer 

A reanimagao depende da avaliagao simultanea da respiragao 
e da frequencia cardiaca (FC). A FC e o principal determinante 
da decisao de indicar as diversas manobras de reanimagao. 
Logo apos o nascimento, o RN deve respirar de maneira regu¬ 
lar, suficiente para manter a FC acima de 100 bpm. A FC deve 
ser avaliada inicialmente por meio da ausculta do precordio 
com estetoscopio. Se ha necessidade de qualquer procedi- 
mento de reanimagao, a avaliagao da FC e feita por meio do 
monitor cardiaco com 3 eletrodos. A ausculta precordial, a 
palpagao do cordao e o sinal de pulso na oximetria podem 
subestimar a FC. 

Quanto ao boletim de Apgar, este nao e indicado para de- 
terminar o imcio da reanimagao nem as manobras a serem 
instituidas no decorrer do procedimento. No entanto, sua apli- 
cagao permite avaliar a resposta do RN as manobras realiza- 
das e a eficacia dessas manobras. Se o escore e inferior a 7 no 
quinto minuto, recomenda-se realiza-lo a cada 5 minutos, ate 
20 minutos de vida. 

Assistencia ao recem-nascido a termo com 
boa vitalidade ao nascer 

Se, ao nascimento, o RN e de termo, esta respirando ou cho- 
rando, com tonus muscular em flexao, independentemente 
do aspecto do liquido amniotico meconial, ele nao necessita 
de qualquer manobra de reanimagao. 

Metanalise 11 com nascidos a termo indica que o clampea- 
mento tardio do cordao umbilical e benefico com relagao aos 
indices hematologicos na idade de 3 a 6 meses, embora possa 
elevar a necessidade de fototerapia por hiperbilirrubinemia in- 
direta na primeira semana de vida. Recomenda-se, portanto, 
que, no RN a termo, saudavel e com boa vitalidade ao nascer, o 
clampeamento seja efetuado 1 a 3 minutos depois da extragao 
do concepto do utero materno. 

0 contato pele a pele com a mae imediatamente apos o nas¬ 
cimento reduz o risco de hipotermia em RN a termo com boa 
vitalidade, desde que cobertos com campos pre-aquecidos. 
Nesse momento, pode-se iniciar a amamentagao. A Organiza- 
gao Mundial da Saude (OMS) recomenda que o aleitamento 
materno seja iniciado na primeira hora de vida, pois se associa 
a urn periodo maior de amamentagao, melhor interagao mae- 
-bebe e menor risco de hemorragia materna. 12 

Passos iniciais da estabilizagao/reanimagao 

Pacientes com idade gestacional diferente do termo (< 37 se- 
manas ou > 42 semanas) e aqueles de qualquer idade gestacio¬ 
nal que nao iniciam movimentos respiratorios regulares e/ou 
aqueles cujo tonus muscular esta flacido precisam ser condu- 
zidos a mesa de reanimagao, indicando-se os seguintes pas¬ 
sos: prover calor, posicionar a cabega em leve extensao, aspirar 
boca e narinas, se necessario, e secar o paciente. Esses passos 
devem ser executados em, no maximo, 30 segundos. 

0 primeiro passo consiste em manter a temperatura corpo¬ 
ral entre 36,5 e 37,5°C. Para diminuir a perda de calor, e impor- 
tante pre-aquecer a sala de parto e a sala em que serao realiza- 
dos os procedimentos de reanimagao, mantendo temperatura 


ambiente de 23 a 26°C. Apos o clampeamento do cordao, o RN 
e recepcionado em campos aquecidos e colocado sob calor ra- 
diante. Em pacientes com idade gestacional < 34 semanas, re- 
comenda-se o uso do saco plastico transparente de polietileno 
de 30 x 50 cm. Assim, logo depois de posicionar o recem-nas¬ 
cido sob fonte de calor radiante e antes de secar, introduz-se o 
corpo, exceto a face, dentro do saco plastico e, a seguir, reali- 
zam-se as manobras necessarias. Essa pratica deve ser suple- 
mentada pelo emprego de touca dupla (plastico e la/algodao) 
para reduzir a perda de calor na regiao da fontanela. Nos neo- 
natos com idade gestacional > 34 semanas, apos a colocagao 
sob fonte de calor radiante e a realizagao das medidas para 
manter as vias aereas permeaveis, secar o corpo e a regiao da 
fontanela e desprezar os campos umidos. Cuidado especial 
deve ser dirigido no sentido de evitar a hipertermia, pois pode 
agravar a lesao cerebral em pacientes asfixiados. 

A fim de manter a permeabilidade das vias aereas, posicio- 
na-se a cabega do RN com uma leve extensao do pescogo. Evi¬ 
tar sua hiperextensao ou flexao exagerada. Por vezes, e neces¬ 
sario colocar urn coxim sob os ombros do paciente para 
facilitar o posicionamento adequado da cabega. Na sequencia, 
se houver excesso de secregoes nas vias aereas, a boca e de¬ 
pois as narinas sao aspiradas delicadamente com sonda tra- 
queal conectada ao aspirador a vacuo, sob pressao maxima 
aproximada de 100 mmHg. A aspiragao da hipofaringe deve 
ser evitada, pois pode causar atelectasia, trauma e prejudicar 
o estabelecimento de uma respiragao efetiva. 

Uma vez feitos os passos iniciais da reanimagao, avaliam- 
-se a respiragao e a FC. Se houver vitalidade adequada, com 
respiragao ritmica e regular e FC > 100 bpm, o RN deve receber 
os cuidados de rotina na sala de parto. Se o paciente, apos os 
passos iniciais, nao apresenta melhora, indica-se a ventilagao 
com pressao positiva, a colocagao dos eletrodos do monitor 
cardiaco e do sensor neonatal do oximetro de pulso. 

Ventilagao com pressao positiva 

0 ponto critico para o sucesso da reanimagao neonatal e a ven¬ 
tilagao pulmonar adequada, com a finalidade de inflar os pul- 
moes do recem-nascido e, com isso, levar a dilatagao da vascu- 
latura pulmonar e a hematose apropriada. Assim, apos os 
cuidados para manter a temperatura e a permeabilidade das 
vias aereas, a presenga de apneia, respiragao irregular e/ou FC 
< 100 bpm indica a VPP, que precisa ser iniciada nos primeiros 
60 segundos de vida (“minuto de ouro”). A ventilagao pulmo¬ 
nar e o procedimento mais simples, importante e efetivo na 
reanimagao do RN em sala de parto. 

Para discutir a VPP, e necessario entender qual a concen- 
tragao de oxigenio suplementar a ser utilizada, como controlar 
a oferta de oxigenio, quais os equipamentos disponiveis para 
as ventilagao efetiva e qual a tecnica recomendada. 

Oxigenio suplementar 

Para ventilar o RN, e necessario decidir a concentragao de oxi¬ 
genio a ser ministrada. Estudos 13 indicam que neonatos com 
idade gestacional de 34 semanas ou mais e ventilados com ar 
ambiente, comparados aos ventilados com oxigenio a 100%, 
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iniciam a respiragao espontanea e revertem a bradicardia 
mais rapidamente, alem de haver redugao da mortalidade 
neonatal precoce e com 28 dias. Assim, apos os passos iniciais, 
se o RN > 34 semanas apresenta apneia, respiragao irregular 
e/ou FC < 100 bpm, iniciar a ventilagao com ar ambiente. 
Uma vez iniciada a ventilagao, monitorar a oferta do oxigenio 
suplementar pela oximetria de pulso. Aplicar o sensor neona¬ 
tal na regiao do pulso radial do membro superior direito e, a 
seguir, conecta-lo ao cabo do oxfmetro. A leitura confiavel da 
saturagao de oxigenio (Sat0 2 ) demora 1 a 2 minutos apos o 
nascimento, desde que haja debito cardiaco suficiente, com 
perfusao periferica. Os valores desejaveis de Sat0 2 variam de 
acordo com o tempo de vida (Tabela 1). A concentragao de 
oxigenio oferecida deve ser ajustada por meio de urn blender, 
de acordo com a Sat0 2 desejavel. Quando o RN > 34 semanas 
nao melhora e/ou nao atinge os valores desejaveis de Sat0 2 
com a VPP em ar ambiente, recomenda-se, em primeiro lugar, 
rever a tecnica da ventilagao. A necessidade de oxigenio su¬ 
plementar em RN > 34 semanas e excepcional se a VPP e feita 
com a tecnica adequada. 

Tabela 1 Valores de Sat0 2 pre-ductais desejaveis, 
segundo a idade 


Minutos de vida 

Sat0 2 pre-ductal 

Ate 5 

70 a 80% 

5 a 10 

80 a 90% 

>10 

85 a 95% 


Em relagao aos nascidos com idade gestacional abaixo de 
34 semanas, as pesquisas ainda nao responderam qual a con¬ 
centragao de oxigenio ideal para sua reanimagao. Se, por urn 
lado, o uso de ar ambiente na ventilagao de prematuros, du¬ 
rante a reanimagao em sala de parto, pode nao ser suficiente 
para que esses pacientes atinjam uma oxigenagao adequada, 14 
o emprego de oxigenio a 100% pode ser excessivo e deleterio, 
contribuindo para lesoes inflamatorias em pulmoes e sistema 
nervoso central. Recomenda-se, atualmente, utilizar a con¬ 
centragao inicial de 30%, aumentando-a ou reduzindo-a por 
meio de urn blender , de modo a manter a FC > 100 bpm nos 
minutos iniciais de vida e a Sat0 2 nos limites demonstrados 
na Tabela 1. So se deve aumentar a oferta de oxigenio depois 
de certificar-se de que a tecnica da ventilagao esta adequada. 

Equipamentos para a ventilagao 
Os equipamentos empregados para ventilar o RN em sala de 
parto compreendem, na pratica clinica, o balao autoinflavel e 
o ventilador mecanico manual em T. 

0 balao autoinflavel nao necessita de fonte de gas para fun- 
cionar, tratando-se de equipamento de baixo custo, que per- 
mite a ventilagao efetiva do RN em sala de parto. A quantida- 
de de escape de ar entre face e mascara e a complacencia 
pulmonar sao pontos crfticos na efetividade da ventilagao com 
balao autoinflavel e mascara facial. A pressao inspiratoria ma¬ 
xima a ser administrada e limitada pela valvula de escape, ati- 


vada em 30 a 40 cmH 2 0 para evitar o barotrauma. Dentre as 
desvantagens do equipamento, ressalta-se nao ser possivel 
fornecer urn pico de pressao inspiratoria constante (o que 
obriga o uso do manometro durante a ventilagao), a ativagao 
variavel da valvula de seguranga e a falta de pressao expirato- 
ria final positiva (PEEP) confiavel. Alem disso, o balao autoin¬ 
flavel fornece concentragao de oxigenio apenas de 21% (ar am¬ 
biente, quando nao esta conectado ao oxigenio e ao 
reservatorio) ou de 90 a 100% (conectado a fonte de oxigenio 
a 5 L/minuto e ao reservatorio). A oferta de concentragoes in- 
termediarias de oxigenio varia de acordo com o fluxo de oxige¬ 
nio, a pressao exercida no balao, o tempo de compressao, a fre¬ 
quence aplicada e o fabricante do balao. De qualquer maneira, 
o balao autoinflavel deve estar sempre dispomvel em toda sala 
de parto. 

0 ventilador mecanico manual em T tern sido empregado 
de maneira crescente na reanimagao neonatal, em especial 
em prematuros. Alem de seu manuseio ser relativamente facil, 
o equipamento permite administrar pressao inspiratoria e 
PEEP constantes, ajustaveis de acordo com a resposta clinica 
do paciente. Para o funcionamento adequado do ventilador, 
ha necessidade de uma fonte de gas comprimida; se houver 
disponibilidade de fonte de ar comprimido, de oxigenio e 
blender , pode-se titular a oferta de oxigenio ao RN. Apesar dis¬ 
so, vale lembrar que a administragao do volume corrente de- 
pende da complacencia pulmonar, que se altera no decorrer 
do tempo, logo apos o nascimento. 

Quanto a interface entre o equipamento para ventilagao e o 
paciente, pode-se utilizar a mascara facial ou a canula tra- 
queal. A mascara facial deve ser constitufda de material ma- 
leavel transparente ou semitransparente, borda acolchoada e 
planejada para possuir urn espago morto < 5 mL. As mascaras 
faciais estao disponfveis em tres tamanhos: para o RN a termo, 
prematuro e prematuro extremo. 0 emprego de mascara de ta- 
manho adequado, de tal forma que cubra a ponta do queixo, a 
boca e o nariz, e fundamental para obter urn ajuste correto en¬ 
tre face e mascara e garantir o sucesso da ventilagao. 

Ja as canulas traqueais devem ser de diametro uniforme 
sem balao, com linha radiopaca e marcador de corda vocal. 
Em neonatos com idade gestacional < 28 semanas ou peso < 
1.000 g, utiliza-se canula de 2,5 mm; entre 28 e 34 semanas ou 
peso entre 1.000 e 2.000 g, opta-se pelo diametro de 3 mm; 
para os de idade gestacional entre 34 e 38 semanas e peso de 
2.000 a 3.000 g, indica-se a canula de 3,5 mm; e para os acima 
de 38 semanas ou de 3.000 g, a de 3,5 a 4 mm. 

VPP com balao autoinflavel e mascara 
0 emprego da VPP com balao e mascara, na reanimagao neo¬ 
natal em sala de parto, deve ser feito na frequencia de 40 a 60 
movimentos/minuto, de acordo com a regra pratica “aperta/ 
solta/solta...”. Quanto a pressao a ser aplicada, ela deve ser in- 
dividualizada para que o RN alcance e mantenha FC > 100 
bpm. De modo geral, iniciar com pressao inspiratoria ao redor 
de 20 cmH 2 0, podendo raramente alcangar 30 a 40 cmH 2 0 na- 
queles pacientes com pulmoes muito imaturos ou muito 
doentes. E obrigatoria a monitoragao da pressao oferecida 
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pelo balao por meio de manometro. 0 uso de insuflagao sus- 
tentada, maior do que 5 segundos, na tecnica de ventilagao 
com pressao positiva durante a reanimagao neonatal, nao e in- 
dicada fora de protocolos de pesquisa clinica. 7-9 

Durante a VPP, deve-se observar a adaptagao da mascara a 
face do RN, a permeabilidade das vias aereas e a expansibili- 
dade pulmonar. A ventilagao efetiva produz a elevagao da FC e, 
depois, o estabelecimento da respiragao espontanea. Se, apos 
30 segundos de VPP, o paciente apresentar FC > 100 bpm e 
respiragao espontanea e regular, suspender o procedimento. E 
importante ressaltar que, de cada 10 RN que recebem VPP 
com balao e mascara ao nascer, nove melhoram e nao preci- 
sam de outros procedimentos de reanimagao. 

Considera-se como falha se, apos 30 segundos de VPP, o 
RN mantem FC < 100 bpm ou nao retoma a respiragao espon¬ 
tanea rftmica e regular. Nesse caso, verificar o ajuste entre a 
face e a mascara, a permeabilidade das vias aereas (posicio- 
nando a cabega, aspirando secregoes e mantendo a boca do 
RN aberta) e a pressao no balao, corrigindo o que for necessa- 
rio. Se o paciente, apos a corregao da tecnica da ventilagao, 
nao melhorar, esta indicado o uso da canula traqueal como in¬ 
terface para a VPP. Recomenda-se, durante periodos prolon- 
gados de ventilagao, a insergao de uma sonda orogastrica para 
diminuir a distensao gastrica. 

VPP com balao autoinflavel e canula traqueal 
As situagoes mais frequentes para a indicagao de ventilagao 
por canula traqueal em sala de parto incluem: ventilagao com 
mascara facial nao efetiva, ou seja, se apos a corregao de possi- 
veis problemas tecnicos relacionados ao seu uso, nao ha me- 
lhora clinica do RN; ventilagao com mascara facial prolongada, 
ou seja, se o paciente nao retoma a respiragao espontanea; e 
necessidade de massagem cardiaca. Alem dessas situagoes, a 
ventilagao com canula traqueal e a insergao imediata de sonda 
gastrica sao indicadas nos pacientes portadores de hernia dia- 
fragmatica que necessitam de VPP. 

A indicagao da entubagao no processo de reanimagao de- 
pende da habilidade e da experiencia do profissional responsa- 
vel pelo procedimento. Em maos menos experientes, existe urn 
elevado risco de complicagoes como hipoxemia, apneia, bradi- 
cardia, pneumotorax, laceragao de tecidos moles, perfuragao 
de traqueia ou esofago, alem de maior risco de infecgao. Vale 
lembrar que cada tentativa de entubagao deve durar, no maxi- 
mo, 30 segundos. Em caso de insucesso, o procedimento e in- 
terrompido e a VPP com balao e mascara e iniciada, sendo rea- 
lizada nova tentativa de entubagao apos estabilizar o paciente. 

A confirmagao da posigao da canula e obrigatoria, podendo 
ser realizada por meio da inspegao do torax, ausculta das re- 
gioes axilares e gastrica e observagao da FC. Entretanto, o me- 
todo preferencial para confirmar a posigao da canula e a detec- 
gao de dioxido de carbono (C0 2 ) exalado, por ser objetivo e 
rapido. A tecnica colorimetrica e a mais utilizada, com o detec¬ 
tor pediatrico posicionado entre o conector da canula e o ba¬ 
lao/ventilador. A unica situagao em que essa tecnica apre- 
senta resultados falso-negativos ocorre quando ha ma 
perfusao pulmonar. 


Apos a entubagao, inicia-se a ventilagao com balao autoin¬ 
flavel na mesma frequencia e pressao descritas para a ventila¬ 
gao com balao e mascara. Considera-se que houve melhora se 
o RN apresentar FC > 100 bpm e movimentos respiratorios es- 
pontaneos e regulares. Nessa situagao, a ventilagao e suspensa 
e o RN extubado. Ha falha se, apos 30 segundos de VPP com 
balao e canula traqueal, o RN mantem FC < 100 bpm ou nao 
retoma a respiragao espontanea. Nesse caso, verificar a posi¬ 
gao da canula, a permeabilidade das vias aereas e a pressao no 
balao, corrigindo o que for necessario. Quando o RN mantem a 
apneia ou a respiragao irregular, a entubagao e a ventilagao de- 
vem ser mantidas e, em seguida, o paciente e levado a unidade 
de terapia intensiva neonatal em incubadora propria para o 
transporte. Se o RN mantem a FC < 60 bpm, esta indicada a 
oferta de oxigenio suplementar e a massagem cardiaca. 

Ventilador mecanico manual em T com 
mascara facial ou canula traqueal 
Para o uso do ventilador mecanico manual em T, deve-se fixar 
o fluxo gasoso em 5 a 15 L/minuto, limitar a pressao maxima 
do circuito em 30 a 40 cmH 2 0, selecionar a pressao inspirato- 
ria a ser aplicada em cada ventilagao, em geral ao redor de 20 a 
25 cmH 2 0, e ajustar a PEEP ao redor de 5 cmH 2 0. A concentra- 
gao de oxigenio inicial depende da idade gestacional: em RN < 
34 semanas ajustar em 30% e, naqueles com idade gestacional 
> 34 semanas, comegar com ar ambiente. 0 ajuste da concen- 
tragao de 0 2 necessaria deve serguiado pela oximetria de pul- 
so. Ventilar com frequencia de 40 a 60 movimentos por minu- 
to ( ocluuui-solta-solta ..., sendo o “ocluuui” relacionado a 
oclusao do orificio da pega T) A conduta diante da melhora ou 
nao do paciente esta descrita nos itens anteriores. 

Massagem cardiaca 

A asfixia pode desencadear vasoconstrigao periferica, hipoxe¬ 
mia tecidual, diminuigao da contratilidade miocardica, bradi- 
cardia e, eventualmente, parada cardiaca. A ventilagao adequa- 
da reverte esse quadro na maioria dos pacientes. A massagem 
cardiaca so e iniciada se, apos 30 segundos de VPP com tecnica 
adequada e uso de oxigenio 60 a 100%, o RN persistir com FC < 
60 bpm. Como a massagem cardiaca diminui a eficacia da ven¬ 
tilagao, as compressoes so devem ser iniciadas quando a ex- 
pansao e a ventilagao pulmonares estiverem bem estabelecidas. 

A compressao cardiaca e realizada no tergo inferior do ester- 
no por meio da tecnica dos dois polegares, com os polegares so- 
brepostos posicionados logo abaixo da linha intermamilar, pou- 
pando-se o apendice xifoide. As palmas das maos e os outros 
dedos devem circundar o torax do RN. Comprimir 1/3 da di- 
mensao anteroposterior do torax, de maneira a produzir urn 
pulso palpavel. E importante permitir a expansao plena do torax 
apos a compressao para que ocorra o enchimento das camaras 
ventriculares e das coronarias; no entanto, os dedos nao devem 
ser retirados do tergo inferior do torax. As complicagoes da mas¬ 
sagem cardiaca incluem a fratura de costelas, com pneumoto¬ 
rax e hemotorax, e a laceragao de figado. 

No RN, a ventilagao e a massagem cardiaca sao realizadas 
de forma sincronica, mantendo-se uma relagao de 3:1, ou seja, 


1220 . TRATADO DE PEDIATRIA • SEgAO 16 NEONATOLOGIA 


tres movimentos de massagem cardiaca para um movimento 
de ventilagao, com uma frequencia de 120 eventos por minuto 
(90 compressoes e 30 ventilagoes por minuto). A massagem 
deve continuar enquanto a FC estiver < 60 bpm. Lembrar que 
a VPP durante a massagem cardiaca deve ser aplicada por ca- 
nula traqueal e oxigenio a 100%. E importante manter a quali- 
dade das compressoes cardiacas (localizagao, profundidade e 
ritmo), interrompendo a massagem apenas para oferecer a 
ventilagao. Deve-se manter a massagem cardiaca coordenada 
a ventilagao por 60 segundos, antes de reavaliar a FC, pois este 
e o tempo minimo para que a massagem cardiaca efetiva pos- 
sa restabelecer a pressao de perfusao coronariana. 

A melhora e considerada quando, apos a VPP acompanha- 
da de massagem cardiaca, o RN apresenta FC > 60 bpm. Nesse 
momento, interrompe-se apenas a massagem cardiaca. Caso o 
paciente apresente respiragoes espontaneas regulares e a FC 
atinja valores > 100 bpm, a ventilagao tambem e suspensa. Em 
geral, quando o paciente recebeu massagem cardiaca na sala 
de parto, e prudente transporta-lo entubado a UTI neonatal 
em incubadora de transporte, com concentragao de oxigenio 
suficiente para manter a Sat0 2 nos limites desejaveis (Tabe- 
la 1), sendo a extubagao decidida de acordo com a avaliagao 
global do RN na unidade. 

Considera-se a falha do procedimento se, apos 60 segun- 
dos de VPP com canula traqueal e oxigenio a 100% acompa- 
nhada de massagem cardiaca, o RN mantem FC < 60 bpm. 
Nesse caso, verificar a posigao da canula traqueal, a permeabi- 
lidade das vias aereas e a pressao de ventilagao, alem da tecni- 
ca da massagem cardiaca propriamente dita, corrigindo o que 
for necessario. Se, apos a corregao da tecnica da VPP e massa¬ 
gem, nao houver melhora, considera-se o cateterismo venoso 
umbilical de urgencia e indica-se a adrenalina. 

Medicares 

A bradicardia neonatal e, em geral, resultado da insuflagao 
pulmonar insuficiente e/ou de hipoxemia profunda. A venti¬ 
lagao adequada e o passo mais importante para corrigir a bra¬ 
dicardia. Quando a FC permanece < 60 bpm, a despeito de 
ventilagao efetiva por canula traqueal com oxigenio a 100% 


acompanhada de massagem cardiaca adequada por no mini- 
mo 60 segundos, o uso de adrenalina e, eventualmente, do ex- 
pansor de volume esta indicado. A diluigao, o preparo, a dose e 
a via de administragao estao descritos na Tabela 2. Bicarbona- 
to de sodio, naloxone, atropina, albumina e vasopressores 
nao sao recomendados na reanimagao do RN em sala de parto. 

A via preferencial para a infusao de medicagoes na sala de 
parto e a endovenosa, sendo a veia umbilical de acesso facil e 
rapido. 0 cateter venoso umbilical deve ser inserido apenas 1 
ou 2 cm apos o anulo, mantendo-o periferico, de modo a evitar 
sua localizagao em nivel hepatico. Tambem e preciso cuidado 
na manipulagao do cateter para que nao ocorra embolia gaso- 
sa. A administragao de medicagoes por via traqueal so pode 
ser usada para a adrenalina, uma unica vez, enquanto o cate¬ 
ter venoso esta sendo inserido, sabendo-se que a absorgao por 
via pulmonar e lenta e imprevisivel e a resposta, em geral, e in- 
satisfatoria. 

A adrenalina esta indicada quando a ventilagao adequada e a 
massagem cardiaca efetiva nao elevaram a FC acima de 60 bpm. 
Recomenda-se sua administragao por via endovenosa na dose 
de 0,01 a 0,03 mg/kg. Doses elevadas de adrenalina (> 0,1 mg/ 
kg) nao devem ser empregadas, pois levam a hipertensao arte¬ 
rial grave, diminuigao da fungao miocardica e piora do quadro 
neurologico. Quando nao ha reversao da bradicardia com o uso 
da adrenalina, pode-se repeti-la a cada 3 a 5 minutos (sempre 
por via endovenosa) e considerar o uso do expansor de volume 
caso o paciente esteja palido ou existam evidences de choque. 

0 expansor de volume pode ser necessario em RN com hi- 
povolemia. A suspeita e feita se ha perda de sangue e/ou se 
existem sinais de choque hipovolemico, como palidez, ma 
perfusao e pulsos debeis, e nao houve resposta adequada da 
FC as outras medidas de reanimagao. A expansao de volume 
e feita com soro fisiologico a 0,9% na dose de 10 mL/kg, que 
pode ser repetida a criterio clinico. Administrar o volume 
lentamente, em especial nos prematuros, pois a expansao 
rapida da volemia se associa a hemorragia intracraniana. 
Com o uso do expansor, espera-se o aumento da pressao ar¬ 
terial e a melhora dos pulsos e da palidez. Se nao houver 
resposta, deve-se verificar a posigao da canula traqueal, a 


Tabela 2 Medicagoes necessarias para reanimagao do RN na sala de parto 



Adrenalina endovenosa 

Adrenalina endotraqueal 

Expansores de volume 

Diluigao 

1:10.000 

1 mL adrenalina 1:1000, em 9 ml_ de 
SF 0,9% 

1:10.000 

1 mL adrenalina 1:1000, em 9 mL de 
SF 0,9% 

SF 0,9% 

Preparo 

1 mL 

5 mL 

2 seringas de 20 mL 

Dose 

0,1 a 0,3 mL/kg 

0,5 a 1,0 mL/kg 

10 mL/kg, EV 

Peso ao nascer 

1 kg 

0,1 a 0,3 mL 

0,5 a 1,0 mL 

10 mL 

2 kg 

0,2 a 0,6 mL 

1,0 a 2,0 mL 

20 mL 

3 kg 

0,3 a 0,9 mL 

1,5 a 3,0 mL 

30 mL 

4 kg 

0,4 a 1,2 mL 

2,0 a 4,0 mL 

40 mL 

Velocidade e 
precaugoes 

Infundir rapido na veia umbilical 
e, a seguir, infundir 0,5 a 1,0 mL de 

SF 0,9% 

Infundir diretamente na canula 
traqueal e ventilar a seguir. USO 
UNICO 

Infundir na veia umbilical lentamente, 
em 5 a 10 min 
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tecnica da ventilagao e da massagem e a permeabilidade da 
via de acesso vascular. 

Vale lembrar que apenas um em cada 1.000 neonatos re- 
quer procedimentos avangados de reanimagao (entubagao 
traqueal, massagem cardiaca e/ou medicagoes), quando a 
VPP e aplicada de maneira rapida e efetiva. 

Aspectos eticos da assistencia ao recem- 
-nascido na sala de parto 

As questoes relativas as orientagoes para nao iniciar a reani¬ 
magao neonatal e/ou interromper as manobras sao controver- 
sas e dependem do contexto nacional, social, cultural e reli- 
gioso, no qual os conceitos de moral e etica sao discutidos. 

0 primeiro aspecto etico controverso refere-se a decisao de 
nao iniciar a reanimagao na sala de parto. Para o RN > 34 se¬ 
manas, essa questao so se coloca diante de malformagoes con- 
genitas letais ou potencialmente letais. Nesses casos, e neces- 
sario ter a comprovagao diagnostica antenatal e considerar a 
vontade dos pais e os avangos terapeuticos existentes para de- 
cidir quanto a conduta em sala de parto. A possibilidade de 
reanimagao deve ser discutida de preferencia antes do parto, 
mas a decisao final, diante das incertezas acima mencionadas, 
e feita no momento do nascimento. Se nao houver certeza 
quanto a decisao de nao reanimar o RN, todos os procedimen¬ 
tos necessarios devem ser feitos de acordo com o fluxograma 
da reanimagao neonatal. 

Quanto a prematuridade extrema, em geral, RN < 23 sema- 
nas de gestagao sao muito imaturos para sobreviver com a tec- 
nologia atual, e a oferta de cuidados, que nao sejam os de con- 
forto, nao parece ser razoavel na maioria dos paises 
desenvolvidos. Esses pacientes precisam ser recepcionados 
por uma equipe apta a fornecer cuidados paliativos ao concep- 
to e apoio a mae, ao pai e a farmlia. Ja os RN com 25 semanas 
ou mais de idade gestacional apresentam taxas significativas 
de sobrevida e, em grande proporgao, sem sequelas graves, 
sendo justificada a maxima intervengao na sala de parto. 0 
problema maior concentra-se naqueles que nascem entre 23 e 
24 semanas de idade gestacional, pois ha duvidas eticas a res- 
peito de como proceder. Nesse periodo, a incerteza do resulta- 
do e a regra, pois a sobrevivencia e o prognostic sao incertos e 
ha duvida sobre qual a melhor conduta a ser adotada e sobre o 
grau de investimento e intervengao a ser feito. Os desejos da 
farmlia precisam ser ouvidos, de preferencia e quando possivel 
antes do nascimento. 

Outro aspecto etico controverso refere-se a interrupgao da 
reanimagao neonatal em sala de parto. Nao existem dados que 
auxiliem os pediatras a decidir quando interromper a reani¬ 
magao na vigencia de bradicardia (FC < 60 bpm) prolongada. 
A decisao de continuar os esforgos de reanimagao, quando o 
RN tern frequencia cardiaca igual a zero por mais de 10 minu- 
tos de vida, e complexa, sendo influenciada pela etiologia pre- 
sumivel da parada, pela idade gestacional, pela disponibilida- 
de de estrategias adequadas para a neuroprotegao e pela 
reversibilidade potencial da situagao, alem dos sentimentos 
dos pais expressos previamente a respeito dos riscos aceita- 
veis em termos de sequelas neurologicas. 


Qualquer decisao quanto a reanimagao neonatal tomada 
em sala de parto deve ser reportada de modo fidedigno no 
prontuario medico materno e/ou do recem-nascido. 

Consideragao final 

0 nascimento de um bebe representa a mais dramatica transi- 
gao fisiologica da vida humana. A ventilagao pulmonar e o 
procedimento mais simples, importante e efetivo na reanima¬ 
gao em sala de parto e, quando necessaria, deve ser iniciada 
no primeiro minuto de vida. 0 risco de morte ou morbidade 
aumenta em 16% a cada 30 segundos de demora para iniciar a 
VPP ate o 6 e minuto apos o nascimento, de modo indepen- 
dente do peso ao nascer, da idade gestacional ou de complica- 
goes na gravidez ou no parto. 15 

Estudo que buscou identificar as 10 prioridades ate 2025 
na agenda global em pesquisa para promover a saude neona¬ 
tal mostrou que o tema mais importante e a implementagao e 
a disseminagao em larga escala de intervengoes para melho- 
rar a qualidade da assistencia durante o parto e o nascimento, 
sendo cinco delas relacionadas a reanimagao neonatal. Isso 
se deve, provavelmente, ao fato de a reanimagao ao nascer 
constituir-se na intervengao mais dramatica do cuidado neo¬ 
natal. 16 0 nascimento seguro e um inicio de vida saudavel sao 
o coragao do capital humano e do progresso economico de 
um Pais. 17 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer a importancia do preparo para a 
estabilizapao e reanimagao neonatal em sala de parto. 

• Identificar o recem-nascido que necessita de 
procedimentos de reanimagao. 

• Conhecer os passos iniciais da estabilizagao/ 
reanimagao neonatal. 

• Identificar os equipamentos e as interfaces para ventilar 
o recem-nascido. 

• Saber as indicagoes da ventilagao com pressao positiva, 
entubagao traqueal, massagem cardiaca e medicagoes 
na reanimagao do recem-nascido em sala de parto. 

• Conhecer a tecnica da ventilagao com pressao positiva, 
entubagao traqueal, massagem cardiaca e 
administragao de medicagoes na reanimagao neonatal 
logo apos o nascimento. 

• Identificar se os procedimentos aplicados na 
reanimagao do recem-nascido sao efetivos e como 
corrigir possiveis falhas. 
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CAPITULO 3 


FLUIDOTERAPIA E 
ELETROLITOS NO 
RECEM-NASCIDO 

Adauto Dutra Moraes Barbosa 


Introdugao 

No inicio da vida fetal, a agua corporal total corresponde a 
quase 95% do peso corporal, diminuindo para 75% no recem- 
-nascido (RN) a termo, a custa da diminuigao da agua do 
compartimento extracelular (CE). 

0 equilibrio hidreletrolitico mantem a homeostase, auxi- 
liando na regulagao e na manutengao da fungao celular, no 
controle da perfusao tecidual e do equilibrio acidobase. Fi- 
siologicamente, o balango entre a entrada e a saida de agua e 
eletrolitos e regulado principalmente pela fungao renal. 1 0 
controle do balango de liquidos pela osmorregulagao e quase 
totalmente mediado pelos osmorreceptores no hipotalamo, 
influenciando a sede e a secregao do hormonio antidiuretico 
(HAD), a vasopressina arginina. 1 

Diversas circunstancias podem afetar o equilibrio de agua e 
eletrolitos assim como a fungao renal ao nascimento e podem 
ser suspeitadas durante o levantamento de informagoes 
obtidas da historia perinatal. 

Historia materna perinatal 

0 status materno pode influenciar, parcialmente, o status do 
balango hidreletrolitico do RN. Como exemplos podem ser 
citados: uso de oxitocina 2 ou infusao venosa de solugao hi- 
potonica na mae, 3 causando hiponatremia e hipocalcemia 
na crianga ao nascer; controle desfavoravel do diabete ma¬ 
terno, que pode estar associado com trombose da veia renal, 4 
afetando a fungao renal do RN; uso materno, durante a gravi- 
dez, de inibidor de enzima conversora de angiotensina 
(ECA), como captopril, podendo levar a insuficiencia renal 
no RN. 5 Tambem o uso de outras substancias pela mae, 
como indometacina, furosemida e aminoglicosideos, pode 
afetar a fungao renal fetal. 0 uso pre-natal de corticosteroide 
pode acelerar a maturagao da pele e dos rins do RN, e deve 
ser levado em consideragao ao se calcular suas necessidades 
hidreletroliticas. 6 


Historia neonatal 

Doengas renais que afetam o RN podem influenciar seu balan¬ 
go hidreletrolitico, p.ex. a presenga de disfungao renal conge¬ 
nita causada por agenesia renal, doenga renal policistica e val- 
vula de uretra posterior. A hipoxemia ou a asfixia perinatal 
podem levar a necrose tubular aguda no concepto. 

Fatores que influenciam o balango 
hidreletrolitico no RN 

0 RN, especialmente o prematuro extremo, tern peculiarida- 
des especificas envolvendo os rins, a pele e o trato gastrointes¬ 
tinal, o que o torna mais vulneravel aos desvios do equilibrio 
da agua e do Na + . 

Fungao renal 

Nos primeiros dias da vida extrauterina, o aumento do fluxo 
sanguineo renal, facilitado pela diminuigao da resistencia 
vascular renal, se faz mais rapidamente do que a criagao de 
novos tubulos e glomerulos, ocasionando uma disfungao 
glomerulo-tubular, que e mais pronunciada nos prematuros. 

Taxa de filtracao glomerular 
No periodo fetal, a taxa de filtragao glomerular e baixa, mas 
aumenta rapidamente em poucas horas, logo apos o nasci¬ 
mento, em razao do aumento do fluxo sanguineo renal, do au¬ 
mento da permeabilidade glomerular e da elevagao da pressao 
arterial media. 7 

Fungao tubular 

Antes da 34 3 semana de idade gestacional existem poucos tu¬ 
bulos e eles sao relativamente escassos e pequenos. Cerca de 
20% dos nefros sao justamedulares, estando o glomerulo no 
cortex ou proximo a medula, com alga de Henle longa atingin- 
do ate a medula, sendo mais eficientes para controlar o meio 
interno. Os outros 80% dos nefros sao corticais, tern alga de 
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Henle curta e sao menos eficazes na sua fungao. Surgem ao 
termino da nefrogenese. Dessa forma, e possivel verificar que 
os tubulos apresentam dificuldade em concentrar e diluir uri- 
na, e que essa capacidade muitas vezes e influenciada por si- 
tuagoes relacionadas a outras enfermidades, especialmente a 
hipoxia, em que a reabsorgao de Na + do ultrafiltrado, que con- 
some energia, fica extremamente prejudicada, quando o RN 
tern seu processo oxidativo comprometido (deficit de energia, 
com desvio para processos mais nobres do que a reabsorgao 
de Na + ao nivel tubular e, consequentemente, de agua). 

A Na + K + -ATPase e a enzima responsavel pelo transporte de 
sodio em todas as celulas eucarioticas. Seus niveis elevam-se 
rapidamente logo apos o nascimento, entretanto, no rim do pre- 
maturo, seus niveis sao baixos, principalmente nos menores de 
34 semanas de idade gestacional. 7 A excregao fracionada do Na + 
esta muito aumentada nesses RN, pois daquilo que e filtrado no 
glomerulo em larga escala, e reabsorvido ao longo do tubulo. 

Perda insensivel de agua 

A perda insensivel de agua (PIA) pode ocorrer por evaporagao, 
atraves da pele imatura, e pelo trato respiratorio. 8 A PIA pode 
ser diminuida por meio da umidificagao do ambiente e dos ga¬ 
ses inspirados. 

Perda de agua atraves da pele 
A imaturidade do extrato corneo permite que os RN percam 
muita agua para o meio externo. E uma PIA sem eletrolitos, 
acentuada pela menor idade gestacional. Pode ser agravada 
por praticas muito comuns nas UTI neonatais, como coloca- 
gao do RN em bergo de calor irradiante, fototerapia e na pre- 
senga de lesoes cutaneas. Pode ser atenuada pela colocagao 
do RN em incubadora com alta umidade, com urn cobertor de 
plastico, especialmente sobre o abdome e membros inferiores, 
evitando a perda de agua por convecgao. 

Na Tabela 1, estao apresentados os fatores que aumentam 
ou diminuem a PIA atraves da pele, estimando-se a perda per- 
centual de agua diaria. 

Tabela 1 Fatores que influenciam a perda insensivel 

de agua 


Aumento da perda 


Decrescimo da perda 


Fator 

% 

Fator 

% 

Prematuridade 

100 a 300 



UCR 

50 a 100 

Umidificagao > 

50% na 1C 

50 a 100 

Fototerapia 

30 a 50 

Cobertor plastico 

30 a 50 

Taquipneia 

20 a 30 

Ventilagao com ar 
umidificado 

20 a 30 

Atividade mora e 
choro 

70 

Incubadora de 
parede dupla 

10 a 20 

Hipertermia 

30 a 50 



1C 

10 a 30 



Anomalias 

(gastrosquise/ 

onfalocele) 

30 a 200 




UCR: unidade de calor radiante; 1C: incubadora comum. 


Perda de agua atraves do trato respiratorio 
A perda de agua atraves do trato respiratorio e diretamente 
proporcional a idade gestacional. Pode ser diminuida por 
meio da umidificagao do ambiente e dos gases inspirados. 

Fases de adaptagao metabolica extrauterina 
de agua e sodio 

Fase I ou de transigao imediata 
Durante as primeiras 24 horas de vida, os RN apresentam uma 
fase descrita como pre-diuretica, caracterizada por baixa taxa 
de filtragao glomerular e de excregao fracionada de sodio e, in- 
dependentemente do aporte de agua, a diurese pode se apre- 
sentar diminuida (0,5 a 1 mL/kg/h). Entre as 48 e 96 horas de 
vida, apresentam uma fase denominada de diuretica, quando 
se observa aumento da excregao urinaria de sodio, e iniciam a 
perda de peso decorrente da remogao de liquido isotonico do 
CE e, em menor grau, do processo de catabolismo, provocan- 
do a contragao do CE. 0 mecanismo desse fenomeno fisiologi- 
co e desconhecido. Uma perda entre 10 e 15% de peso de nas- 
cimento nos primeiros 5 dias de vida, com relagao inversa 
entre a magnitude de perda de peso e o peso de nascimento, e 
observada em todos os RN. 9 

Fase II ou de estabilizagao 

Esta fase pode durar de 5 a 15 dias, dependendo da idade gesta¬ 
cional. E caracterizada por diminuigao da perda insensivel de 
agua, junto com aumento da cornificagao do epitelio, volume 
urinario menor que 1 a 2 mL/kg/h e baixa excregao de sodio. 9 

Fase III ou de crescimento estavel 
A alteragao de peso estabiliza-se ate o fim da primeira semana 
ou inicio da segunda semana, quando se inicia o ganho ponde- 
ral, que reflete o estado de anabolismo e crescimento, com ba- 
lango positivo de agua e sodio. 9 

Consequencias resultantes de nao se permitir 
a redugao fisiologica do CE 
E importante a regulagao da entrada da agua e de eletrolitos 
para permitir a ocorrencia da redugao fisiologica do CE, pois a 
transigao fisiologica inadequada podera contribuir no desen- 
volvimento de morbidade neonatal, como persistence do ca¬ 
nal arterial (PCA), enterocolite necrotizante (NEC) e displasia 
broncopulmonar (DBP). 10 

0 mecanismo exato para explicar a maior ocorrencia de 
PCA e NEC quando se oferece urn volume maior de liquidos 
nao esta estabelecido, porem observou-se que a oferta de 
maior volume de liquidos aos RN de muito baixo peso pode 
contribuir na redugao da quantidade de liquido no CE entre o 
2 e e 8 e dia de vida. Dessa forma, o rim relativamente imaturo 
pode nao compensar o excesso, promovendo retengao (em lu- 
gar de contragao) de liquido no CE. Posteriormente, pode re- 
sultar em aumento do nivel de prostaglandina E2, resultando 
na PCA, com shunt esquerda-direita e desvio do fluxo de san- 
gue sistemico, que se torna diminuido (roubo aortico), e dimi¬ 
nuigao da perfusao mesenterica, com isquemia, o que facilita- 
ria o desenvolvimento de NEC. 
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A associagao entre a elevada entrada de liquidos durante a 
primeira semana de vida, a falta de perda de peso pos-natal e a 
ocorrencia de DBP em RN de muito baixo peso esta provavel- 
mente ligada a uma falha na contragao do CE, com conteudo de 
fluido intersticial aumentado, inclusive em nivel intrapulmonar, 
e redugao da complacencia pulmonar, promovendo maior neces- 
sidade de oxigenio e uso de ventilador, o que conduziria a DBR 

Disturbios precoces da homeostase do sodio 

Hipernatremia 

E definida como hipernatremia uma concentragao serica de 
sodio >150 mEq/L. 

A causa mais comum de hipernatremia no RN e o maior 
aporte de Na + ou maior perda de agua (situagao mais comum). 
Nos casos de hipernatremia provocada por aumento das per- 
das renais ou das perdas insensiveis, o volume extracelular 
pode estar normal ou as vezes diminuido. 

Uma situagao menos comum de hipernatremia, em que o es- 
pago extracelular esta aumentado, e o uso abusivo de solugoes 
hipertonicas, observando-se aumento de peso, frequentemente 
edema, sendo exemplo o uso abusivo de bicarbonato de sodio. 

Clinicamente, esses RN perdem muita agua pela pele e o 
espago extracelular hca diminuido, levando a uma elevada 
perda de peso. Esses bebes Hearn secos, tern maior tendencia 
a hipotensao, com densidade urinaria aumentada, aumento 
da frequencia cardiaca, diurese diminuida e algum grau de 
acidose metabolica. 

0 manejo da hipernatremia visaria a diminuir as perdas in¬ 
sensiveis, colocando-se o RN em incubadora com umidade de 
90 a 95% e plastico sobre a pele e diminuindo-se o abrir e fe- 
char da incubadora e a convecgao de todos os modos. 

Hiponatremia 

E definida como hiponatremia uma concentragao serica de so¬ 
dio > 130 mEq/L. A hiponatremia pode cursar com liquido no 
espago extracelular diminuido, normal ou aumentado. 

Hiponatremia com EC diminuido 
0 uso abusivo de diureticos ou a diurese osmotica (observar a 
importancia da hiperglicemia como causa de diurese osmotica, 
levando a perda de agua e sal) resultando em hiponatremia e a 
situagao mais comum de hiponatremia com EC diminuido. Vo- 
mitos e diarreia, perda para terceiro espago em sepse ou em en- 
terocolite tambem sao causas comuns. Mais raramente, tam- 
bem ha insuficiencia adrenal ou tubulopatias perdedoras de sal. 

Clinicamente, esses bebes tern perda de peso, parecem estar 
desidratados, com diminuigao do turgor e elasticidade, apre- 
sentam aumento da frequencia cardiaca, acidose metabolica, 
diminuigao da diurese e aumento de densidade urinaria e fre¬ 
quentemente aumento das escorias nitrogenadas. 

0 manejo desse disturbio passa por aumentar a ingestao de 
Na + e tentar limitar as perdas de Na + com agua. 

Hiponatremia com EC normal ou aumentado 
Os casos de hiponatremia com volume do CE normal ou au¬ 
mentado sao raros; neste ultimo, encontram-se as situagoes 


que se associam a sindrome de secregao inapropriada do HAD 
(meningite neonatal, asfixia, hemorragia intraventricular), 
quando o RN retem mais agua, ocasionando hiponatremia di- 
lucional. 0 RN tern aumento de peso, diminuigao da diurese e 
aumento da densidade urinaria, em caso de sindrome de se¬ 
cregao inapropriada do HAD ou aumento da diurese, e dimi¬ 
nuigao da densidade, caso seja por excesso de liquido. 0 trata- 
mento nesses casos e a restrigao hidrica. 

0 uso de diuretico para eliminar agua e Na + e discutivel 
(furosemida), pois o Na + corporal total esta diminuido e o li¬ 
quido extracelular esta aumentado e com Na + diminuido, 
condigoes observadas na insuficiencia cardiaca, sepse, cho- 
que e ma distribuigao de liquidos. Muitos desses bebes tern 
aumento de peso, edema, diminuigao da diurese com au¬ 
mento de densidade urinaria. A corregao e o tratamento da 
doenga debase. 

Disturbios precoces da homeostase 
do potassio 

0 pH sanguineo afeta a distribuigao de potassio entre os com- 
partimentos intra e extracelular. Urn pH baixo promove a tro- 
ca K + para fora da celula, e a alcalose, entrada de K + na celula. 
Entao, a acidose aumenta a concentragao de potassio no san- 
gue ou soro, e a alcalose diminui a concentragao de potassio. 
Em regra, 0,1 U de mudanga no pH resulta em uma mudanga 
no nivel de potassio de 0,3 a 0,6 mEq/L no soro. 

Hipocalemia 

E definida como nivel serico de potassio < 3,5 mEq/L. Resulta 
frequentemente do uso cronico de diuretico ou da perda de 
eletrolito atraves de drenagem por sonda oro(naso)gastrica. 
Os casos graves podem causar arritmias cardiacas, ileo e 
letargia. E tratada com administragao endovenosa lenta ou 
oralmente. Administragao rapida de cloreto de potassio nao e 
recomendada, porque pode ocasionar parada cardiaca. 

Hipercalemia 

E definida como nivel de potassio serico > 6 mEq/L. Pode se 
manifestar com bradicardia, taquicardia, taquicardia supraven¬ 
tricular (SVT), taquicardia ventricular e fibrilagao ventricular. 

Entre as causas de hipercalemia, estao a liberagao de potas¬ 
sio apos dano neuronal e ruptura de hemacias pos-hemorragia 
intraventricular, trauma e hemolise endovenosa. 

Atentar para possivel erro na administragao da quantidade 
prescrita, que e a maior causa de hipercalemia nas UTI 
neonatais. 

Hipercalemia nao oligurica 

A hipercalemia nao oligurica e urn disturbio eletrolitico fre¬ 
quentemente observado nos RN prematuros com idade ges- 
tacional inferior a 28 semanas, nos primeiros dias de vida, 
cujo mecanismo de desenvolvimento nao foi ainda elucida- 
do. E urn quadro que se desenvolve na ausencia de oliguria e 
de aporte de potassio. Pode ter imcio precoce e causar com- 
plicagoes, como arritmia cardiaca fatal, leucomalacia peri¬ 
ventricular, hemorragia cerebral e morte subita. 11 
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Disturbios precoces da homeostase do calcio 

0 valor no calcio (Ca) serico varia, nos primeiros dias de vida, 
entre 7,5 e 8,5 mg/dL. Pode ser expresso tanto em miligramas 
por decilitro (mg/dL) como em unidades de milimol (mmol/L). 
A conversao entre os dois metodos e realizada dividindo-se por 
4 (p.ex., 4 mg/dL de calcio ionizado = 1 mmol/L). 

Hipercalcemia 

A hipercalcemia e raramente observada em RN. E definida 
como uma concentragao de Ca serico total > 11 mg/dL ou de 
Ca ionizado > 5 mg/dL (1,25 mmol/L). 

Hipocalcemia 

Define-se hipocalcemia como Ca serico total < 7 mg/dL ou cal¬ 
cio ionizado < 4 mg/dL (1 mmol/L). 

A hipocalcemia precoce inicia-se nos primeiros 3 dias de 
vida em RN filho de diabetica descompensada, em RN asbxia- 
dos e em prematuros, entre outros. 

Se a crianga apresenta nivel serico de Ca total > 6,5 mg/dL 
ou de calcio ionizado > 0,8 a 0,9 mmol/L, apenas observa-se. 
Somente devera ser suplementado caso seu nivel serico de Ca 
total esteja < 6,5 mg/dL ou de calcio ionizado < 0,8 a 
0,9 mmol/L. 

A hipocalcemia de inicio tardio desenvolve-se apos a pri- 
meira semana de vida e esta associada a condigoes que apre- 
sentam altos niveis de fosfato, incluindo hipoparatireoidis- 
mo, uso materno de anticonvulsivante e deficiencia de 
vitamina D. 

Indicates para hidratagao venosa 

A administragao de solugao para hidratagao venosa deve ser 
preferencialmente realizada por via periferica, que, embora 
seja, na maioria das vezes, dihcultosa nos prematuros, tern a 
vantagem de levar a menor numero de complicagoes, de urn 
modo geral. 

0 cateterismo de vasos umbilicais para bns de infusao veno¬ 
sa so deve ser realizado em prematuros extremos ou durante a 
ressuscitagao neonatal na sala de parto. Assim que o RN estiver 
estabilizado, deve ter seu acesso trocado para periferico. 

Nos casos de uso de solugao com alta osmolaridade, a via 
venosa central deve ser usada, como a necessidade de solugao 
glicosada superior a 12,5% e/ou NPT. 

As indicagoes de hidratagao venosa no RN sao inumeras, 
entre as quais podem ser citadas as descritas na Tabela 2. 

Tabela 2 Principals indicagoes de hidratagao venosa no 
recem-nascido 


Prematuridade extrema 

Choque 

Hipoglicemia sintomatica ou 

Doengas cirurgicas neonatais 

refrataria 

de urgencia 

Desconforto respiratorio grave 

Pos-ressuscitagao neonatal 

Asfixia perinatal severa 

Desidratagao 

Enterocolite necrotizante 
suspeita ou confirmada 


Tratamento 

Necessidade hidrica diaria 

0 pediatra deve estabelecer as necessidades hidricas para cada 
paciente, individualmente, e reavalia-las varias vezes ao dia, 
especialmente naqueles com menor peso/idade gestacional. 12 

0 dado que melhor orienta o pediatra no calculo da necessi¬ 
dade hidrica diaria (NHD) e o peso de nascimento, por causa 
de sua praticidade e facilidade de acompanhamento. Deve-se 
bear atento para possiveis erros de pesagem, que podem con- 
tribuir no calculo inadequado das NHD, ocasionando 
situagoes de sub-hidratagao ou hiperidratagao. 

Na Tabela 3, e apresentada uma estimativa das necessidades 
hidricas em relagao ao peso de nascimento, em mL/kg/dia. 

Tabela 3 Necessidade hidrica total diaria/idade durante 
o I 2 mes de vida (mL/kg/dia) 


Peso de 

PIA (mL/ 

I 2 ao 

3 2 ao 

8 2 ao 

nascimento (g) 

kg/dia) 

2 2 dia 

7 - dia 

30 2 dia 

< 750 

100+ 

100 a 200 

120 a 200 

120 a 180 

750 a 1000 

60 a 70 

80 a 150 

100 a 150 

120 a 180 

1001 a 1500 

30 a 65 

60 a 100 

80 a 150 

120 a 180 

>1500 

15 a 30 

60 a 80 

100 a 150 

120 a 180 


Fonte: Dell, 2011. 13 


A administragao de taxas hidricas muito elevadas em rela¬ 
gao as necessidades diarias aumenta a probabilidade de aber- 
tura do canal arterial (clinica), a ocorrencia de NEC e a piora/ 
predisposigao ao quadro de DBR 

A administragao de taxas hidricas aquem da necessaria au¬ 
menta o risco de hiperosmolaridade, com elevado risco para he- 
morragia intraventricular, em especial nos prematuros; tambem 
ha risco de hipotensao arterial e sinais de insubciencia renal. 

As solugoes geralmente infundidas contem glicose como 
unica fonte de carboidrato, pois muitos RN se encontram em 
dieta zero. Alguns RN tern elevada necessidade de glicose 
(destacadamente os de muito baixo peso) em virtude das bai- 
xas reservas organicas ou do alto consumo. 0 pediatra devera, 
nesses casos, inicialmente, manter uma taxa de infusao de gli¬ 
cose (TIG) entre 4 e 5 mg/kg/min (em solugao de 5 a 10%), 
monitorando os niveis de glicemia capilar para que, se neces- 
sario, ajustes possam ser feitos (para mais ou para menos) e a 
glicemia seja mantida em niveis normais. TIG iguais ou supe- 
riores a 10 mg/kg/min podem ser indicativas da necessidade 
de se utilizar drogas hiperglicemiantes. Ao contrario, nos ca¬ 
sos de hiperglicemia, solugoes com concentragao de glicose 
abaixo de 3%, se infundidas, incorrerao no risco de gerar 
hemolise. 

ManutenQdo de Ifquidos 

A manutengao de liquidos exigida para o RN, principalmente 
o prematuro de muito baixo peso, durante a primeira semana 
de vida, visa a calcular o volume de liquido necessario para 
substituir perdas normais. Essas perdas incluem a PIA, a per- 
da de agua pelo rim como urina, e, ate certo ponto, a perda de 
agua nas fezes. No RN de muito baixo peso, durante a primeira 
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semana de vida, a perda de agua pelas fezes e minima e pode 
ser ignorada no calculo. 

Calculo da PIA 

A PI A e definida como a agua evaporada atraves da pele (2/3) 
e do pulmao (1/3) nao observada a olho nu. 

E evidente que urn grande mimero de fatores ambientais e 
clinicos que afetam a PIA contribuira em uma variagao diaria 
de seus valores. 

0 pediatra deve anotar criteriosamente os dados de entra- 
da (volume recebido), de produgao (perda urinaria) e de peso 
em urn periodo de 24 horas, para calculo da PIA individual 
pela formula seguinte: 


PIA = volume recebido - perda urinaria + perda de peso 
(ou - ganho de peso) 


Exemplo: 

Peso do RN = 1 kg; volume recebido = 100 mL; perda 

urinaria = 60 mL; perda de peso = 20 g em 24 horas. 

Nas 24 horas: 100 - 60 + 20 = 60 mL 

Calculo da PIA = 60 mL/24 horas 

Utilizando-se os dados coletados e a formula, pode-se medir a 
PIA diariamente que sera usada para calcular a exigencia 
diaria de liquidos. 

Nos primeiros dias de vida, quando a entrada energetica de- 
rivada de nutriente e menor que a necessidade metabolica ba¬ 
sal, a crianga precisara do seu proprio tecido para satisfazer 
suas exigences caloricas. Os produtos do catabolismo impor¬ 
tant aproximadamente 5 mOsm/kg, que requererao aproxima- 
damente 20 mL/kg de agua livre para excregao. Apos a primei- 
ra semana de vida, quando a crianga devera estar recebendo 
alimentagao enteral plena, a carga de soluto exogeno alcangara 
20 a 25 mOsm/kg e requerera 60 a 75 mL/kg agua livre para 
sua excregao. 

Suplementagao de sodio e cloro 
A hidratagao parenteral sem qualquer avaliagao da fase de 
adaptagao pos-natal pode favorecer a retengao de liquido ex- 
tracelular, incluindo liquido intersticial pulmonar. 

Em RN com desconforto respiratorio, a suplementagao 
rotineira de sodio na hidratagao venosa deve ser evitada ate 
que a diurese e a natriurese pos-natal fisiologica tenham 
ocorrido. Caso isso nao possa ser determinado, a suplemen¬ 
tagao de sodio deve ser adiada ate que a perda de peso pos- 
-natal tenha ocorrido. 0 sodio podera ser adicionado na dose 
de3a5mEq/kg/dia. 

A administragao precoce de “manutengao” de sodio para 
os RN internados em UTI neonatal continua desnecessaria e 
afeta de forma negativa o resultado respiratorio, mesmo em 
bebes que receberam corticoide pre-natal. 

0 cloro e o maior anion do liquido extracelular. Sua entrada 
e saida do organismo geralmente ocorre paralelamente a do 


sodio, mas sua perda ou excregao pode ocorrer independente- 
mente daquele cation. 

Suplementagao de potassio 
A suplementagao de potassio podera ser realizada a partir do 4 Q 
a 5 e dia de vida e somente apos ser estabelecida a diurese, e 
administrado na dose de 1 a 3 mEq/kg/dia. 

Monitoragao da hidratagao venosa 

Pesagem diaria 

A pesagem diaria e indispensavel. Perdas ou ganhos subitos 
ou inesperados de peso geralmente sao decorrentes de altera¬ 
goes hidricas, mas e sempre necessaria, nesses casos, sua rea- 
valiagao, inclusive tambem da propria balanga. Entretanto, 
deve ser lembrado que o RN pode nao ganhar peso, mesmo 
com hidratagao adequada, se a taxa calorica for insuficiente. 

Medida do debito urinario 

0 debito urinario normal do RN e cerca de 50 a 100 mL/kg/ 
dia, o que corresponde a aproximadamente 2 a 4 mL/kg/hora. 

Aumento ou diminuigao do debito pode significar hiper ou 
hipo-hidratagao. 

0 debito urinario tambem pode ser influenciado por algumas 
patologias e alguns medicamentos (diureticos, indometacina, 
etc.). 

Oliguria e considerada quando o debito urinario e < 1 mL /kg/ 
hora e pode indicar desidratagao. 

Avaliagao da osmolaridade serica e urinaria 
Procurar manter a osmolaridade urinaria na faixa de 100 a 
250 mOsm com osmolaridade serica normal. Alteragoes na 
osmolaridade urinaria ocorrem antes da alteragao plasmati- 
ca, podendo indicar desidratagao ou hiperidratagao incipien- 
te. A presenga de sangue e albumina na urina altera para 
mais a osmolaridade. Os prematuros extremos geralmente 
possuem inabilidade em concentrar urina, e essas alteragoes 
de osmolaridade sao mais dificeis de serem avaliadas. A os¬ 
molaridade da urina coletada de fralda e sob UCR pode nao 
ser a real, mostrando-se falsamente elevada por evaporagao 
hidrica. 

Alteragoes na osmolaridade plasmatica refletem-se no so¬ 
dio serico. Urn aumento subito do sodio serico pode indicar de¬ 
sidratagao, bem como diminuigao pode indicar hiperidratagao. 
Similarmente, alteragao subita na ureia plasmatica sem altera¬ 
gao da creatinina pode ter o mesmo significado. 

0 calculo da osmolaridade plasmatica pode ser feito da se¬ 
guinte maneira: 

• 2 (sodio serico) + glicose/18 + nitrogenio ureico no sangue 
(BUN)/2,8 

Osmolaridade urinaria pode ser deduzida pela seguinte 
equivalence: 

• 300 mOsm = DU 1010 

• 700 mOsm = DU 1020 

• 1000 mOsm = DU 1030 
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Esses valores nao sao confiaveis caso haja na urina hemacias, 
hemoglobina oil proteina. 

RN com peso de nascimento < 750 g podem softer desidra¬ 
tagao rapidamente e devem ter seu sodio serico acompanhado 
a cada 8 a 12 horas, bem como medida seriada de peso nos 
primeiros dias de vida. 

0 ideal e prevenir uma desidratagao ou hiperidratagao do 
que ter que corrigi-la. 

A presenga de hipotermia em um prematuro extremo, 
mesmo em condigoes “ideais” para que isso nao ocorra, pode 
indicar desidratagao por perdas insensiveis aumentadas atra- 
ves da pele. A umidificagao nas incubadoras nesses RN pre- 
maturos extremos deve ser mantida ao redor de 90% na pri- 
meira semana de vida. Esses valores devem decrescer apos a 
primeira semana de vida. 

Corrigindo a desidratagao 

A desidratagao pode ocorrer rapidamente em RN prematu¬ 
res < 1000 g. Isso pode ser veribcado pela queda de debito 
urinario e aumento de sodio serico. A osmolaridade urinaria 
pode nao ser um bom parametro nessa idade gestacional 
pela relativa incapacidade renal de concentrar urina. A ocor- 
rencia da desidratagao indica que as necessidades hidricas 
foram subestimadas. 

Exemplo: 

• taxa hidrica calculada em 70 mL/kg/dia em SG10%; 

• sodio serico aumentou de 140 para 150 mEq/L nas ultimas 
24 horas. 

Assumindo que o sodio total permaneceu constante, entao: 
140/150 = 0,93, indicando que a agua corporal total retraiu de 
1000 mL para 930 mL, uma perda de 70 mL. 

A massa corporal total e composta de 75% de agua, entao: 

• 70 x 0,75 = 52,5 mL/kg de agua foi perdido nas ultimas 24 horas. 

A taxa hidrica de manutengao para as proximas 24 horas serao: 

• 70 mL/kg/dia + 52,5 mL/kg/dia 122,5 mL/kg/dia. 

O calculo resultou em uma taxa extra de 52,5 mL/kg/dia, 
que pode ser adicionada nas proximas 24 horas, e, nas se- 
guintes, decresce-se novamente para 122,5 mL/kg/dia (le- 
vando em conta que o calculo estava subestimado no dia da 
desidratagao). 

O pediatra deve monitorar atentamente o volume adequado 
para reposigao, observando o debito urinario, a osmolaridade e 
o sodio serico, bem como o peso. Eventuais corregoes devem 
ser feitas sempre que necessario. O aumento hidrico a custa de 
solugao glicosada aumenta a taxa de infusao de glicose, poden- 
do ocasionar hiperglicemia, diurese osmotica e piorar a desi¬ 
dratagao. Portanto, e importante reduzir a concentragao de gli¬ 
cose da solugao para manter uma taxa de infusao de glicose 
constante. Finalmente, e importante a umidihcagao da incuba- 
dora em mveis adequados. 


Administragao de liquidos e eletrolitos 
de criangas com DBP 

Manutengao do volume hidrico 
Os prematures que desenvolvem DBP estao com pelo menos 
36 dias de idade pos-menstrual, e a maturidade dos orgaos, in¬ 
clusive da pele, aproxima-se do nivel de uma crianga a termo. 
Assim, como a relagao area corporal-peso e o desenvolvimen- 
to do epitelio da pele aproximam-se daqueles do RN a termo, 
sua PI A pode ser considerada semelhante (20 a 25 mL/kg/ 
dia). A maioria dos lactentes com DBP que atingem aporte nu- 
tricional pleno tanto por via parenteral quanto por via enteral 
alcanga uma carga de soluto geralmente de 25 a 30 mOsm/kg, 
o que requer aproximadamente entre 60 e 75 mL/kg de agua 
renal livre para sua excregao. Ao contrario de uma crianga sem 
DBP, durante a primeira semana de vida, uma crianga com 
BPD tera perda de agua signihcativa pelas fezes (10 a 15 mL/ 
kg) e essa perda de agua deve ser substituida. A exigencia de 
agua para crescimento e aproximadamente de 10 a 15 mL/kg/ 
dia. Assim, uma crianga em crescimento, portadora de DBP, 
deveria ter uma oferta total de liquidos de 120 mL/kg/dia. Se 
toda a oferta e feita pela via enteral, determinando uma absor- 
gao gastrointestinal liquida conhecida de aproximadamente 
70%, ou enteralmente, a crianga deve ter uma oferta bruta de 
aproximadamente 140 a 150 mL/kg/dia para assegurar um 
equilibrio de agua positivo. 

Uso de diuretico 

Estudos demonstraram melhora em curto prazo na mecanica 
pulmonar quando sao administrados diureticos a criangas pre- 
-termo que estao em risco ou ja desenvolveram BPD. Contudo, 
em uma recente metanalise, os autores concluiram que “nao ha 
nenhuma evidencia forte para uso cronico rotineiro de diureti¬ 
cos tubular em criangas pre-termo com doenga cronica pulmo¬ 
nar”. O uso de diureticos resulta em excregao renal aumentada 
de sodio, potassio e calcio, que precisam ser substituidos para 
evitar complicagoes como hiponatremia, hipocalemia e hipo- 
calcemia. Baseado na excregao urinaria cuidadosamente medi¬ 
da desses eletrolitos, a dose de substituigao desses elementos e 
de 2 a 3 mEq/kg/dia, no caso de uso diario de diuretico. 

Outras complicagoes potenciais de terapia cronica de diu¬ 
reticos incluem ototoxicidade, nefrocalcinose transitoria e al- 
calose hipocalemica. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer os fatores que influenciam o balango 
hidreletrolftico no RN. 

• Compreender as fases de adaptagao metabolica 
extrauterina de agua e sodio. 

• Indicar o uso da hidratagao venosa no RN. 

• Calcular as necessidades hidricas diarias de agua e 
eletrolitos no RN. 

• Corrigir o quadro de desidratagao. 

• Administrar liquidos e eletrolitos em criangas com 
displasia broncopulmonar. 
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CAPITULO 4 


NUTRICAO do recem- 
-N ASCI DO PRE-TERMO 

Maria Elisabeth Lopes Moreira 
Leticia Duarte Villela 


Introdugao 

Nutrir adequadamente, com o objetivo de proporcionar ao re- 
cem-nascido (RN) pre-termo um crescimento semelhante ao 
crescimento fetal, atingir uma concentragao normal de nu- 
trientes no sangue e tecidos e alcangar um desenvolvimento 
funcional satisfatorio e um dos grandes desafios dentro da neo- 
natologia. A meta recomendada e que se deva fornecer aos RN 
pre-termo nutrientes em qualidade e quantidade suficientes 
para promover um crescimento semelhante ao intrauterino. 1 ' 3 

Entretanto, nutrir os prematuros adequadamente e um de- 
safio porque: 

• o objetivo principal e atingir uma velocidade de crescimento 
semelhante a intrauterina, e essa velocidade e alta; 

• existem situagoes clinicas e peculiaridades proprias dos pre¬ 
maturos que contribuem para nutrigao inadequada; 

• a imaturidade do trato gastrointestinal pode predispor o pre- 
-termo ao risco de doengas como a enterocolite necrosante; 

• nao ha consenso sobre as necessidades nutricionais. 

Nutrigao parenteral (NPT) 

A NPT esta indicada em todos os RN de muito baixo peso ao 
nascer. Deve ser mantida ate que o suporte nutricional por via 
enteral - em quantidades suficientes para promover cresci¬ 
mento adequado - seja possfvel. 4 ’ 5 

As quantidades de aminoacidos recomendadas variam de 
2,5 a 4,5 g/kg/dia, e quanto menor o prematuro, maior e a 
quantidade necessaria. 0 perfil de aminoacidos usado foi ba- 
seado no perfil de aminograma plasmatico de RN alimenta- 
dos com leite materno, e deveria conter os aminoacidos con- 
siderados condicionalmente essenciais para os prematuros 
(taurina, cistema, glutamina e tirosina). Deveria tambem 
conter altas concentragoes de aminoacidos de cadeia ramifi- 
cada e baixas concentragoes de glicina, metionina e 
fenilalanina. 45 

A glicose deve ser infundida na velocidade de 4 a 6 mg/kg/ 
min e aumentada gradualmente, de acordo com a tolerancia 


do bebe. Os bebes de extremo baixo peso apropriado para a 
idade gestacional costumam nao tolerar grandes infusoes de 
glicose. 45 

As solugoes de lipidios contem triglicerides de cadeia longa 
ou uma mistura de triglicerides de cadeia longa e cadeia media 
e apresentam a vantagem de fornecer alta concentragao calori- 
ca em solugoes isotonicas, alem dos acidos graxos essenciais. 
As solugoes a 20% devem ser preferidas por conterem melhor 
razao de emulsao de fosfolipfdio/triglicerides do que as solu¬ 
goes a 10%, facilitando o clearance dos triglicerides. Atual- 
mente, solugoes contendo oleo de peixe estao dispomveis, 
mas ainda tern sido usadas para prevenir ou em casos de co- 
lestase (bilirrubina direta > 2 mg/dL). 4 0s lipidios devem ser 
administrados em um perfodo de 24 horas e aumentados pro- 
gressivamente ate no maximo 3 a 4 g/kg/dia, dependendo da 
tolerancia do paciente. 5 

Os outros nutrientes a serem ofertados sao agua, sodio, po- 
tassio, calcio, fosforo, vitaminas e oligoelementos. As recomen- 
dagoes para alimentagao parenteral estao listadas no Quadro 1. 

Desenvolvimento do trato gastrointestinal 

0 intestino e a interface entre a dieta e o metabolismo, atraves 
do qual todos os nutrientes devem passar. A eficiencia da nu¬ 
trigao enteral esta relacionada a competencia do trato gas¬ 
trointestinal em coordenar sucgao e deglutigao e propiciar es- 
vaziamento gastrico completo e motilidade intestinal 
adequada. 

Dois fatores sao importantes no processo de adaptagao a 
nutrigao enteral: maturagao do trato gastrointestinal (Tabe- 
la 1) e composigao do alimento oferecido. 

Necessidades nutricionais 

As necessidades nutricionais nao estao bem estabelecidas, 
mas sabe-se que quanto menor o prematuro, maiores serao as 
necessidades nutricionais. As recomendagoes atuais estao ex- 
postas na Tabela 2. 
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Quadro 1 Recomendagoes para NPT em RN prematuros 

Principios gerais 

A NPT esta indicada sempre que as necessidades nutricionais e 
metabolicas nao puderem ser atendidas pela via enteral 
Iniciar a NPT precocemente apos o nascimento (em horas, e nao 
em dias) 

As necessidades nutricionais e metabolicas dos prematuros sao 
iguais ou maiores que as dos fetos 

Iniciar a NPT nos prematuros preferencialmente em uma linha 
separada dos outros volumes 

Agua 

A agua e necessaria continuadamente 
Nao ha nenhuma evidencia de que hiperidratagao seja boa 
(ganho de peso decorrente de retengao de agua somente), 
mas ha algumas evidencias de que ela pode ser ruim (acidose 
diluicional e PCA) 

Leve desidratagao e aceitavel (nao mais que uma perda do peso 
de nascimento em torno de 5 a 15%) 

A chave do sucesso para o manuseio da agua e pesar 
frequentemente o bebe 

Glicose 

Iniciar 5 a 7 mg/kg/min apos o nascimento e tentar atingir 10 
nng/kg/min 

Ajustar a taxa de infusao de glicose (TIG) para manter glicemia 
> 60 e < 120 mg/dL 

Glicemias altas (> 200 a 250 mg/dL) devem ser tratadas com 
redugao da infusao de glicose primeiro (8 -*• 6 -* 4) 

Uma boa alternativa para o manuseio da hiperglicemia e 
fornecer altas concentragoes de aminoacidos (3 a 4 g/kg/dia). 
Altas concentragoes de aminoacidos plasmaticos aumentam a 
secregao de insulina 

Infusao de baixas doses de insulina pode ser necessaria 
(0,03 U/kg/hora) em hiperglicemias graves (> 300 mg/dL), 
principalmente se houver tambem hiperpotassemia. Nesses 
casos, deve-se adicionar 1 mL de albumina a 5% para cada 10 mL 
de solugao 

Nao ha evidencias de que a adigao de insulina para melhorar 
o aporte de glicose na NPT e melhorar a oferta calorica seja 
benefica. Pelo contrario, essa abordagem pode ser prejudicial 

Lipidios 

Iniciar precocemente 1 g/kg/dia no primeiro dia e aumentar ate 

3 g/kg/dia em 2 a 3 dias 

Manter os triglicerideos sericos < 150 mg/dL 
Ha concentragoes suficientes de acidos graxos essenciais nas 
solugoes de lipidios. Entretanto, e necessario que o bebe esteja 
recebendo taxas caloricas adequadas. Caso contrario, esses 
acidos graxos serao oxidados e o bebe se tornara deficiente em 
acidos graxos essenciais 

Solugoes a 20% devem ser preferencialmente utilizadas 
para diminuir os efeitos adversos da hipercolesterolemia e 
hipertrigliceridemia consequentes do uso das solugoes a 10% 
Carnitina pode ser util em bebes em uso de NPT por mais de 3 a 

4 semanas 


Aminoacidos 


Iniciar 3 g/kg/dia logo apos o nascimento 

Misturas de aminoacidos que contenham aminoacidos essenciais 
para prematuros devem ser preferidas 

A ureia provavelmente estara mais alta quando forem utilizadas 
altas concentragoes de aminoacidos, mas a amonia nao sera 
urn problema se forem usadas ofertas adequadas de calorias. 

A amonia e um derivado da ureia e pode aumentar se for dada 
proteina demais com caloria de menos 

Nao ha nenhuma vantagem na oferta de calorias nao proteicas 
maiores que 60 a 80 kg/dia para promover retengao adequada 
de nitrogenio. O objetivo e fornecer proteina 3 g/kg/dia, no 
minimo 

Nunca utilizar concentragoes muito baixas de aminoacidos em 
solugoes contendo calcio e fosforo. Eles podem precipitar 
Para manter velocidade de crescimento semelhante a 
intrauterina, o prematuro necessitara de 3,5 a 4 g/kg/dia de 
proteina. Portanto, so diminuir a oferta endovenosa quando a via 
oral puder providenciar quantidades semelhantes 

Fonte: Thureen e Hay, 2006. 5 


Tabela 1 Estagios de desenvolvimento do trato 
gastrointestinal 


Fungao 

Idade gestacional (semanas) 

Deglutigao de liquido 
amniotico 

18 

Sucgao nao nutritiva 

18 a 24 

Coordenagao sucgao- 
deglutigao-respiragao 

34 a 36 

Motilidade intestinal 

Ondas peristalticas 
desorganizadas 

Peristalse organizada 

< 31 

> 31 

Enzimas detectaveis 

Lactase 

Glucoamilase 

Na primeira dieta enteral 
< 20 

Tempo de transito intestinal 
ate o ceco 

9 horas 

4 horas 

32 

Termo 


Fonte: adaptada de Romero, 1993. 6 


Tabela 2 Recomendagoes atuais de nutrientes por via 
enteral para RN pre-termo por kg/dia 


Nutrientes 

ESPGHAN 

2010 

Tsang et al., 
2005 

Koletzko, 

2014 

Volume (mL) 

135 a 200 

150 a 200 

135 a 200 

Energia (kcal) 

110 a 135 

110 a 120 

110 a 130 

Proteina (g) 

4 a 4,5 (< 1 kg) 
3,5 a 4 (1 a 1,8 
kg) 

3 a 3,6 

3,5 a 4,5 

Gordura (g) 

4,8 a 6,6 

4,1 a 6,5 

4,8 a 6,6 

DHA (mg) 

12 a 30 

>16 

(18-) 55 a 60 

ARA (mg) 

18 a 42 

>22 

(18-) 35 a 45 

Carboidrato 

(9) 

11,6 a 13,2 

3,8 a 11,8 
(lactose) 

11,6 a 13,2 

Vit A (meg RE) 

400 a 1000 

700 

400 a 1100 

Vit D (Ul) 

800 a 1000 

115 a 364 

400 a 1000 

Vit E (Ul) 

2,2 a 11 

6 a 12 

2,2 a 11 

Vit C (mg) 

11 a 46 

18 a 24 

20 a 55 

Vit B6 (meg) 

45 a 300 

150 a 210 

50 a 300 

Vit B12 (meg) 

0,08 a 0,7 

0,3 

0,1 a 0,8 

Acido folico 
(meg) 

35 a 100 

25 a 50 

35 a 100 

Ferro (mg) 

2 a 3 

0 a 2 

2 a 3 

Calcio (mg) 

120 a 140 

120 a 230 

120 a 200 

Fosfato (mg) 

60 a 90 

60 a 140 

60 a 140 

Sodio (mg) 

69 a 115 

0 a 23 

69 a 115 

Potassio (mg) 

66 a 132 

0 a 39 

78 a 195 

Zinco (mg) 

1,1 a 2 

0,5 a 0,8 

1,4 a 2,5 


Fonte: modificada de Tudehope et al, 2013 7 e Koletzko, 2014. 4 
Ul: unidade internacional. 
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A primeira escolha para alimentagao do RN pre-termo e o 
leite da sua mae, seguido do leite de doadoras e da formula 
propria para RN pre-termo. Sabe-se que ha diferengas entre o 
leite produzido pelas maes de bebes pre-termo e de termo, e a 
Tabela 3 apresenta essas diferengas. 

Tabela 3 Composigao nutricional do leite de transigao e 
leite maduro de maes de pre-termo comparados com as 
de termo por 100 mL 


Leite de maes Leite de maes Leite de maes 
de pre-termo de pre-termo de termo 

6 a 10 dias 22 a 30 dias > 30 dias 


Proteina (g) 

1,95 

15 

12 

Gordura (g) 

3,4 

3,6 

3,4 

Carboidrato 

6,3 

6,7 

6,7 

(9) 





Fonte: Schanler et al., 2009.* 


Leite humano, leite de doadoras, formulas 
e praticas alimentares 

0 uso do leite materno exclusivo nos RN com menos de 1.500 g 
tern sido associado a ganho de peso inadequado e deficit nutri¬ 
cional durante a hospitalizagao. Varios motivos podem contri- 
buir para essa ma performance. Urn dos mais importantes e a 
grande variabilidade no conteudo proteico-energetico, especial- 
mente dos lipidios. Essa variabilidade esta relacionada aos me- 
todos de coleta (expressao), estocagem, metodos de fornecimen- 
to ao bebe, tempo da lactagao, etc. 8 0 que se observa com a 
oferta de leite por gastroclise ao pre-termo e a maior perda de nu- 
trientes, principalmente gordura. A pasteurizagao por si so nao 
influencia na quantidade de nutrientes final que chega ao RN. 

A necessidade de fortificagao do leite materno para uso nos 
prematuros com menos de 1.500 g tern sido reconhecida ha 
mais de 20 anos. Apesar de uma nova geragao de fortificantes 
estar dispomvel para uso, seus resultados ainda nao sao satis- 
fatorios. A maioria dos fortificantes difere quanto a sua com¬ 
posigao. Teoricamente, a fortificagao individualizada seria a 
melhor solugao, ou seja, o leite da mae seria analisado e fortifi- 
cado segundo as necessidades de cada bebe. 0 problema e que 
a implementagao dessa pratica e dificil e cara, impossibilitan- 
do seu uso rotineiro. Os novos fortificantes langados no mer- 
cado acrescentaram em suas formulas gordura e carboidrato, 
alem de mudar as formulagoes de calcio e fosforo, com o obje- 
tivo de diminuir a perda de gordura, melhorando sua absorgao. 

Algumas praticas podem melhorar o conteudo energetico 
do leite da mae e possibilitar melhor ganho de peso ao prema- 
turo. A mae deve ser estimulada a massagear a mama e fazer 
ordenhas periodicas logo apos o nascimento do bebe, mesmo 
que ele ainda nao possa receber o leite. Todo urn aporte fami¬ 
liar e da equipe da saude pode ser necessario para que a manu- 
tengao da produgao de leite seja possivel por longos periodos. 
Se o bebe apresentar dificuldades no ganho de peso apesar da 
fortificagao, podem-se utilizar algumas estrategias antes de 
substituir o leite humano por formula. 0 conteudo energetico 
do leite pode ser estimado por meio do crematocrito, que e urn 
metodo facil, estando as tecnicas necessarias para sua utiliza- 


gao dispomveis na maioria das unidades neonatais. Atual- 
mente, utiliza-se a formula simplificada proposta por Wang et 
al. (1999): 9 

• leite fresco: Energia (kcal/dL) = 5,99 x crematocrito (%) + 

32,5; 

• leite congelado: Energia (kcal/dl) = 6,2 x crematocrito (%) + 

35,1. 

0 crematocrito e obtido da porcentagem do comprimento 
da coluna de gordura separada do leite por meio da centri- 
fugagao. Usando urn tubo de vidro do micro-hematocrito, 
obtem-se uma amostra. 0 capilar e fechado em uma das 
pontas e centrifugado por 15 minutos em uma centrifuga de 
3000 rpm. Mede-se o comprimento do tubo preenchido por 
meio da regua usada para hematocrito e a coluna de gordu¬ 
ra que se separa do leite, obtendo entao a porcentagem. 
Usando a formula citada tem-se uma estimativa do conteu¬ 
do calorico do leite. 

Se o conteudo calorico e baixo, a mae deve ser orientada 
quanto a retirada do segundo leite - que contem maior quanti¬ 
dade de gordura. Em geral, apos sucessivas coletas, a mae e 
capaz de perceber o momento em que o leite muda a coloragao 
e a consistency. Nesse momento, esse leite deve ser reserva- 
do para ser usado preferencialmente. Se os exames da mae em 
relagao a infecgao congenita no ultimo trimestre forem negati- 
vos, prefere-se usar o leite fresco quando ele for colhido em 
ambiente adequado, imediatamente antes de ser oferecido ao 
bebe. Se isso nao for possivel, o leite e entao pasteurizado e 
congelado. Antes do uso, ele e descongelado e oferecido ao 
bebe apos homogeneizagao. 

Quando o prematuro nao e capaz de sugar, ele deve receber 
alimentagao por sonda. A administragao pode ser feita por ga- 
vagem (bolo) ou por infusao continua. Prefere-se a alimenta¬ 
gao por bolo, reservando-se a infusao continua para os bebes 
com tempo de esvaziamento gastrico prolongado. Bombas in- 
fusoras peristalticas nao devem ser usadas para infusoes de 
leite, pois a gordura permanece nos equipos, aumentando sig- 
nificativamente a perda calorica. As bombas de seringa sao 
melhores para essa finalidade, devendo ser mantidas na posi- 
gao horizontal. 4 ’ 5 

As formulas para prematuros estao dispomveis comercial- 
mente e tentam copiar o perfil do conteudo do leite humano. A 
proteina predominante e a do soro. A quantidade de proteina 
por 100 mL e maior do que nas formulas para os bebes a termo 
e fornece cerca de 3,6 g/kg/dia quando se utilizam mais que 
150 mL/kg/dia de volume. A gordura e predominantemente 
TCM. As formulas atualmente dispomveis nao contem ome- 
ga-3 e omega-6 em quantidades suficientes. 

Aproximadamente 50% das calorias em carboidratos sao 
derivadas de polimeros de glicose, uma vez que ha baixa con- 
centragao de lactase no intestino. Os polimeros de glicose sao 
facilmente digeridos e tern baixa osmolaridade. 

Quando comparadas as outras formulas, e possivel perce¬ 
ber que as formulas especiais para prematuros apresentam 
conteudos maiores de sodio, potassio, calcio e fosforo, alem de 
conterem vitaminas hidro e lipossoluveis. 
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Os hidrolisados de caseina sao inadequados para o uso em 
prematuros por causa de seu baixo conteudo de minerais e vi- 
taminas e tambem por sua alta osmolaridade. 

Praticas alimentares para o recem-nascido 
pre-termo 

Em geral, 4 perguntas norteiam a pratica clinica em relagao a 
alimentagao enteral no RN pre-termo: 

1. Quando comegar a dieta enteral? 

2. Oque comegar? 

3. Como progredir? 

4. Como monitorar a adequagao? 

Quando comegar? 

0 inicio do uso da via enteral deve ser o mais precoce possivel, 
usando o que se chama dieta enteral minima ou dieta trofica. 
0 inicio da dieta por via enteral deve ser postergado se o RN 
estiver hipotenso, necessitando de doses crescentes de drogas 
vasoativas ou muito acidotico, precisando de ventilagao pro- 
gressivamente mais agressiva. 

O que comeqar? 

A primeira escolha deve ser sempre o leite da propria mae, 
neste caso, o colostro e depois o leite de transigao e o leite ma- 
duro. Na falta dele, a segunda opgao e o leite de doadoras obti- 
do em bancos de leite humano, uma vez que esse leite precisa 
ser pasteurizado e passar por controle de qualidade adequado. 
Ambos os leites precisam ser fortificados com aditivos multi- 
componentes assim que o volume recebido passar de 100 mL/ 
kg/dia, com boa tolerancia. Se o RN apresentar crescimento 
inadequado, a formula propria para pre-termo pode ser intro- 
duzida em algumas dietas. 

Como progredir? 

Uma vez iniciada a dieta no segundo dia de vida, a sua pro- 
gressao deve ser feita de acordo com a Tabela 4. 

Como monitorar? 

A monitoragao nutricional nos RN pre-termo e feita a partir da 
obtengao de medidas antropometricas, como peso, compri- 
mento e perimetro cefalico. Essas medidas sao colocadas em 
graficos. Atualmente, sao utilizadas as curvas do estudo de 
Fenton. 11 Essas curvas proporcionam a possibilidade de segui- 
mento do RN ate 50 semanas; depois, as curvas da Organiza- 
gao Mundial da Saude sao utilizadas. Espera-se que os RN ga- 
nhem cerca de 14 a 16 g/kg/dia apos a recuperagao do peso de 
nascimento. 

A ureia sanguinea tambem pode ser urn bom indicador de 
adequagao da oferta proteica aos RN apos a recuperagao do 
peso de nascimento. Valores < 25 mg/dL podem indicar ne- 
cessidade de maior oferta proteica. 4 5 

Interpretagoes do estado proteico-energetico somente com 
peso podem ser prejudicadas pela retengao de liquido ou pela 
desidratagao. As medidas de comprimento sao mais sujeitas a 
erros de medida. Medidas de pregas cutaneas podem ser usa- 


Tabela 4 Proposta de progressao da dieta enteral para 
os recem-nascidos menores de 32 semanas de idade 
gestacional 


Dia de Volume de leite de acordo com o peso de 

alimentagao nascimento (mL/kg/dia) 



< 600 g 

600 a 
749 g 

750 a 

999 g 

1.000 a 
1.249 g 

>1.250 

g 

1 

12 

12 

12 

12 

24 

2 

12 

12 

12 

24 

36 

3 

12 

24 

24 

36 

48 

4 

24 

36 

36 

48 

60 

5 

36 

48 

48 

60 

72 

6 

48 

60 

60 

72 

84 

7 

60 

72 

72 

84 

96 a 

108 

8 

72 

84 

84 

96 a 

108 

120 a 

132 

9 

84 

96 

96 a 

108 

120 a 

132 

144 a 

150 

10 

96 

108 a 
120 

120 a 

132 

144 a 

150 


11 

108 a 

120 

132 a 
144 

144 a 150 



12 

132 a 

144 

150 




13 

150 






14 Aumentar de acordo com aceitagao e 

necessidade ate 160 a 180 mL/kg/dia 


Fonte: Leaf et al., 2009. 9 10 


Quadro 2 Sugestoes para alimentagao por via enteral 

1. Iniciar nutrigao enteral minima o mais precocemente possivel 
(10 a 20 mL/kg/dia) 

2. Iniciar sempre com colostro ou leite materno 

3. Aumentar lentamente ate 20 mL/kg/dia, dependendo da 
tolerancia 


4. Usar preferencialmente alimentagao por bolo quando o bebe 
nao puder sugar e deixar a infusao continua para os casos nos 
quais houver retardo do esvaziamento gastrico 

5. Fortificar o leite materno em todos os bebes com peso < 

1.500 g ao nascer assim que eles atingirem 100 mL/kg/dia 

6. Se apos a recuperagao do peso de nascimento o ganho de 
peso nao estiver adequado (15 a 21 g/kg/dia) reportado em 

1 semana, estimular a mae a tentar o segundo leite (ver pelo 
crematocrito) 

7. Se a estrategia anterior nao funcionar, verificar se ha alguma 
razao para o ganho de peso deficiente (infecgao, sodio e 
bicarbonato sericos, uso de diureticos em demasia) 

8. Se nao houver nenhuma razao para o ganho de peso < 15 
g/kg/dia e o crematocrito do leite usado for baixo, substituir 
algumas mamadas por formula para pre-termo. Nunca suspender 
o leite materno, apenas substituir algumas mamadas, se 
necessario 


9. Assim que possivel - idade gestacional corrigida acima de 32 

semanas e estabilidade do quadro clinico -, iniciar a sucgao ao 
seio, suspendendo progressivamente a formula, objetivando que 
o bebe receba alta com seio materno exclusivo 
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das para avaliar a adequagao da oferta de lipidios, e o estado 
proteico pode ser estimado usando a combinagao de duas me- 
didas: circunferencia do brago e prega cutanea. 45 

As dosagens de proteina serica tambem sao sujeitas a erros 
de interpretagao. A meia-vida da albumina e longa e ela so pode 
ser usada para avaliagoes de desnutrigao cronica, nao sendo 
util para avaliagoes de estrategias nutricionais recentes. 4 5 

Apesar de todos os avangos em relagao a nutrigao, outra 
questao ainda a ser resolvida e o baixo indice de aleitamento 
materno apos a alta em egressos de UTI neonatal. 0 Quadro 3 
apresenta sugestoes para melhoria desses indices. 


Quadro 3 Estrategias para aumento das taxas de 
aleitamento materno nos RN pre-termo 

1. Encorajar a mae a retirar o leite e estimular a mama 
precocemente (de preference nas primeiras 24 horas apos o 
parto) 

2. Estimular a formapao de grupos de suporte de amamentapao 
com outras maes em situapoes semelhantes 

3. Orientar a mae a manter o estimulo da mama para lactapao 
e retirada de leite de forma regular (a cada 3 horas) nos dias 
subsequentes ao parto 

4. Estender a orientapao sobre a superioridade do leite materno 
para a alimentapao do bebe para toda a familia, providenciando 
uma rede social de apoio a amamentapao 

5. Deixar claro para a mae e toda a familia a superioridade do 
leite materno em relapao a todos os outros leites. O profissional 
de saude deve ser claro e repetitivo a esse respeito e considerar 
o leite da mae como “ouro liquido” 

6. Encorajar a mae a praticar sempre que possivel o contato pele 
a pele (Metodo Canguru) 

7. Iniciar o bebe no contato com o seio assim que a 
idade gestacional e seu quadro clinico o permitam, 
independentemente do peso 

8. Organizar reunioes e grupos de apoio de amamentapao 
convidando outras maes que conseguiram amamentar seus 
filhos prematuros com sucesso 

9. Preparar o bebe para sucpao, realizando estimulapao sensorio- 
motora-oral precocemente de forma regular, enquanto a sonda 

e necessaria (sucpao nao nutritiva), facilitando a sucpao ao seio 
posteriormente 

10. Nem mamadeira, nem copinho. A melhor forma de receber o 
alimento quando a sonda for retirada e o seio materno 

11. Deixe um telefone disponivel para que a mae/familia tenha 
acesso aos profissionais de saude para sanar duvidas em relapao 
a amamentapao apos a alta 

12. Agende visitas precoces para a monitorapao do crescimento 
e desenvolvimento do bebe e verificapao de eventuais 
dificuldades com a amamentapao 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Entender que a nutripao no pre-termo e uma urgencia. 

• Entender que a proteina precisa ser ofertada nas 
primeiras horas de vida. 

• Entender que a nutripao enteral deve ser iniciada o 
mais precocemente possivel. 

• Entender que o leite materno e o melhor alimento para 
o pre-termo. 
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CAPITULO 5 


DISTURBIOS METABOLICOS 
FREQUENTES DO RECEM- 
-N ASCI DO 

Rosangela Interaminense Garbers 


Disturbios do metabolismo da glicose 

Uma das mais dificeis e complexas mudangas relacionadas ao 
nascimento e a transigao abrupta para o feto da dependencia 
total de suprimento da glicose materna para a sua total inde¬ 
pendence, apos a ligadura do cordao umbilical. Para manter 
mveis adequados de glicose, o organismo do recem-nascido 
(RN) deve iniciar o processo de glicogenolise das reservas he- 
paticas, gliconeogenese e, posteriormente, a utilizagao da gli¬ 
cose proveniente da alimentagao. Apos os primeiros dias de 
vida, estabelecendo dieta oral regular e continua maturagao 
da gliconeogenese hepatica, os niveis de glicose sanguinea 
tendem a se estabilizar. A hipoglicemia transitoria e um dis¬ 
turbs frequente observado nos RN, decorrente da imaturida- 
de das vias de homeostase da glicose. 1 

Hipoglicemia 

Hipoglicemia neonatal ocorre com maior frequence nos pa- 
cientes com baixas reservas de glicogenio, como nos RN pre- 
-termo e naqueles com restrigao de crescimento intrauterino. 
Pode ocorrer tambem quando aumentam as demandas ener- 
geticas, como na sepse, na hipotermia e na asfixia perinatal. 

A glicose e a fonte de energia para o neuronio, porem, em 
situagoes de carencia, os corpos cetonicos passam a ser o 
substrato energetico capaz de cruzar a barreira hematocere- 
bral. Os mecanismos metabolicos adaptativos do jejum ocor- 
rem mais rapidamente na infancia em relagao aos adultos, 
principalmente na formagao dos corpos cetonicos. 2 

A hipoglicemia Incide em cerca de 8 a 10% dos RN grandes 
para a idade gestacional (GIG) e em 15% nos pequenos para a 
idade gestacional (PIG), pelo fato de, nesses grupos de pacien- 
tes, os mecanismos adaptativos nao se apresentarem de forma 
adequada. Hipoglicemia persistente no periodo neonatal e me- 
nos comum e pode ser causada por doengas endocrinas conge- 
nitas, como hiperinsulinemia ou hipopituitarismo, ou, ainda, 
secundaria a erros inatos do metabolismo. A hipoglicemia em 
RN pode se manifestar com convulsoes, em curto prazo, e deter- 
minar morbidades neurologicas em longo prazo, e representar 


uma emergence neonatal, necessitando de intervengao tera- 
peutica precoce. 

Definicao 

Apesar de muitas discordances, a definigao de hipoglicemia 
neonatal ainda permanece controversa, necessitando de um 
consenso entre especialistas. Esforgos tern sido feitos para 
identificar um limiar operacional, no qual uma intervengao 
deva ser considerada para hipoglicemia neonatal, no sentido 
de prevenir sequelas neurologicas. 1 0 surgimento de sinais e 
sintomas chnicos compativeis com hipoglicemia pode ser 
uma evidencia tardia desse disturbio metabolico. 

Publicagoes de Cornblath et al., 3 datadas do ano 2000, reco- 
mendam o uso de um “limiar operacional” para o tratamento da 
glicemia em neonatos. 0 uso dessa ferramenta de agao e uma in- 
dicagao para intervengao, e nao para diagnostic da doenga, pois: 

• define o nivel de glicemia no qual se deve intervir; 

• define a meta terapeutica; 

• depende do estado clinico e da idade do RN; 

• nao define o normal ou o anormal; 

• garante uma margem de seguranga. 

Os limiares operacionais sugeridos por Cornblath et al. sao lis- 
tados a seguir: 

• RN a termo saudaveis: 

- menos de 24 horas de vida: 30 a 35 mg/dL na primeira 
medigao, elevando-se para 45 mg/dL apos o imcio da 
alimentagao; 

- apos 24 horas de vida: 45 a 50 mg/dL; 

• RN com sinais ou sintomas chnicos anormais: 45 mg/dL; 

• RN assintomaticos com fatores de risco para hipoglicemia: 
36 mg/dL. Se apos a alimentagao a glicemia permanecer abai- 
xo desse nivel ou surgirem sinais chnicos anormais, e neces- 
saria intervengao terapeutica; 

• em qualquer RN com niveis de glicemia entre 20 e 25 mg/dL, 
deve-se administrar glicose endovenosa (EV) em bolo para 
elevar a glicemia a niveis superiores a 45 mg/dL. 
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0 risco de hipoglicemia causar danos cerebrais ao RN e mo- 
dificado por fatores que incluem a disponibilidade de subs- 
tancias alternativas, como cetonas e lactato, e a presenga de 
comorbidades como hipoxia e sepse. Em geral, urn nivel de 
glicose plasmatica igual ou inferior a 50 mg/dL e, em pratica, 
razoavel, e urn limiar seguro para avaliar urn neonato para 
hipoglicemia. 1 

Sinais e sin to mas 

Na grande maioria das vezes, os sinais e sintomas de hipogli¬ 
cemia em neonatos sao inespecihcos. Os mais frequentes in¬ 
cluem irritabilidade, recusa alimentar, sucgao debil, letargia, 
apneia, hipotonia, hipotermia, crises de cianose, instabilidade 
vasomotora, dificuldade respiratoria, convulsoes mioclonicas 
ou multifocais, e, muito raramente, coma. 

Muitos neonatos sao assintomaticos ou apresentam mini- 
mos sinais e sintomas, o que requer especial atengao, princi- 
palmente nos RN de maior risco. 

Fatores de risco maternos e neonatais 4 

Maternos 

• Diabete (gestacional ou pre-gestacional); 

• administragao de drogas a gestante (terbutalina, clorpropa- 
mida, hipoglicemiantes orais e diureticos tiazidicos); 

• infusao intraparto de dextrose; 

• hipertensao e pre-eclampsia. 

Neonatais 

• Prematuridade; 

• restrigao de crescimento intrauterino; 

• hipoxia e isquemia; 

• sepse; 

• PIG e GIG; 

• hipotermia; 

• policitemia; 

• caracteristicas sindromicas (sindrome de Beckwith-Wiede- 
mann); 

• tumores produtores de insulina (nesidioblastose, adenoma 
ou dismaturidade das celulas da ilhota); 

• erros inatos do metabolismo; 

• eritroblastose fetal. 

Classificacao da hipoglicemia neonatal 1 

• Transitoria: quando permanece de dias a semanas (ou meses) 
apos o nascimento. As principais causas sao: 

- prematuridade (imaturidade do desenvolvimento), PIG; 

- estresse no periodo periparto e pos-natal (trauma, asfi- 
xia e hipotermia); 

- hiperinsulinemia transitoria (RN de mae diabetica e in¬ 
fusao intraparto de dextrose); 

- aumento metabolico (sepse, policitemia e eritroblastose 
fetal); 

- toxemia materna e uso de tocoliticos no trabalho de parto. 

• Persistente: quando continua na infancia. Pode ser hiperinsu- 
linemica ou normoinsulinemica. 


Diagnostico laboratorial 5 

Amostra laboratorial deve ser coletada e analisada o mais rapi- 
damente possivel para evitar que a medigao seja falsamente 
reduzida por glicolise. 0 nivel de glicose pode cair 18 mg/ 
dL/h em uma amostra a espera de analise. Embora ampla- 
mente utilizadas como recurso de triagem, as htas reagentes 
nao tiveram conhabilidade comprovada para documentar hi- 
poglicemia em neonatos, e o uso de tecnica correta na sua uti- 
lizagao e imprescindivel. Aquecer previamente o pe do RN e 
nao utilizar alcool isopropril para a assepsia da regiao. A fita 
reagente mede a glicose total no sangue, a qual e 15% inferior 
aos niveis plasmaticos, e a conhrmagao laboratorial deve ser 
realizada com a glicemia plasmatica. 

Se a hipoglicemia for refrataria ou quando a necessidade de 
infusoes de glicose durar mais de uma semana, devem-se con- 
siderar causas raras de hipoglicemia, sendo a hipoglicemia hi- 
perinsulinemica a causa mais comum no periodo neonatal. 
Nesses casos, a realizagao dos seguintes exames e necessaria: 
dosagem de insulina, hormonio do crescimento (GH), cortisol, 
hormonio adrenocorticotrohco (ACTH): tiroxina (T4), hormo¬ 
nio estimulante da tireoide (TSH), glucagon, lactato, amonia, 
transaminases, eletrolitos (incluindo cloro), triagem para er¬ 
ros inatos do metabolismo, cromatograha de acidos organicos 
e aminoacidos, e pesquisa de substancias redutoras na urina. 
As amostras de sangue e urina devem ser coletados durante a 
crise hipoglicemica. 

Para o diagnostico da hipoglicemia hiperinsulinemica, deve- 
-se fazer o teste de estimulo do glucagon, administrando 0,03 
mg/kg de peso de glucagon EV ou intramuscular (IM), quando 
dosagem da glicemia < 40 mg/dL. Monitorar a glicemia a cada 
10 minutos, durante 40 minutos. Se houver urn aumento > 30 
mg/dL em relagao ao nivel basal, o resultado sera sugestivo de 
hiperinsulinismo. Se nao houver aumento em 20 minutos, o 
teste e suspenso e retorna-se a infusao de glicose EV. 7 ’ 8 

Conduta 5 

A antecipagao e prevengao sao fundamentais para a conduta 
do RN sob risco de hipoglicemia. Nos grupos de risco, a reco- 
mendagao de controle de glicemia deve ser realizada da se- 
guinte maneira: 

• RN pre-termo e RN PIG: com 3,6,12 e 24 horas, e apos, em in¬ 
tervals de 8 a 12 horas, ate 72 horas de vida; 

• RN de mae diabetica: com 1, 2, 3, 6,12 e 24 horas, e apos, a 
cada 8 horas, ate 72 horas de vida; 

• nos demais RN de risco, com 3,6,12 e 24 horas, e apos, a cada 
8 horas, ate 48 horas de vida. 

Tratamento 5 

Imediatamente apos o nascimento, e se o estado geral do RN 
permitir, eles devem ser amamentados ou receber leite de for¬ 
mula a cada 2 a 3 horas. As medigoes seriadas de glicemia sao 
realizadas conforme protocolo e com discernimento clinico: 

• o tratamento EV e indicado quando ha intolerance a dieta 
oral, niveis de glicemia < 25 mg/dL, e quando a dieta oral nao 
mantem niveis adequados de glicemia; 
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• push de glicose: dose de 2 mL/kg (200 mg/kg de glicose a 10%), 
EV, em 1 minuto, seguido por terapia continua de infusao de gli¬ 
cose, com taxa de infusao de glicose (TIG) de 6 a 8 mg/kg/min 
(soro glicosado a 10%, a 3,6 mL/kg/h). Reavaliar o nivel de 
glicemia 20 a 30 minutos apos, e a cada hora, ate a estabilidade, 
a fim de avaliar a necessidade de tratamento adicional; 

• se a glicemia estabilizar em faixa aceitavel, continuar a ali- 
mentagao, reduzir a infusao de glicose EV gradativamente, 
em torno de 1 mg/kg a cada 12 horas, e manter as medigoes 
da glicemia; 

• se houver necessidade de aumento das concentrates de gli¬ 
cose acima de 12,5 mg, considerar a necessidade de urn cate- 
tervenoso central; 

• se o RN permanecer hipoglicemico mesmo apos receber infu¬ 
sao acima de 12 mg/kg de glicose por minuto, considere o uso 
de hidrocortisona (10 mg/kg/dia, EV, em duas doses). A hi- 
drocortisona reduz a utilizagao periferica da glicose, aumenta 
a gliconeogenese e amplia os efeitos do glucagon. Geralmente, 
resulta em nfveis de glicose estaveis e adequados, podendo 
ser reduzida rapidamente; 

• glucagon: dose de 0,025 a 0,3 mg/kg, EV (maximo de 

1 mg/dia). Estimula a gliconeogenese em hipoglicemia refra- 
taria, mas e apenas uma medida para mobilizar a glicose por 

2 a 3 horas em uma emergencia, ate que se possa ofertar glico¬ 
se EV; 

• diazoxido: utilizado em casos de hiperinsulinismo persisten- 
te, na dose de 2 a 5 mg/dose, maximo de 20 mg/kg/dia, via 
oral (VO), a cada 8 horas. Inibe a liberagao de insulina atuan- 
do como agonista especifico nos canais de potassio nas celu- 
las beta-pancreaticas normais. Pode ser utilizado EV, na dose 
de 10 a 15 mg/kg/dia, em tres doses; 

• a epinefrina e o GH sao usados raramente e apenas no tratamen¬ 
to da hipoglicemia persistente. O tratamento cirurgico do pan¬ 
creas pode ser indicado em casos especificos. 

Hiperglicemia 1 

Definicao 

Apesar de o limite maximo dos niveis de glicose sangumea em 
RN saudaveis nao ser claramente definido, costuma-se consi¬ 
derar o limiar para diagnostic de hiperglicemia nos neonatos 
como 126 mg/dL no sangue. A concentragao de glicose san¬ 
gumea > 180 mg/dL, ou presenga de glicosuria com diurese 
osmotica, e geralmente considerada indicagao para inter- 
vengao terapeutica. 

Quadro ch'nico 

E geralmente inespecifico, mas os principais achados clinicos 
associados sao a hiperosmolaridade e a diurese osmotica. Em 
RN pre-termo, com perdas hidricas insensiveis elevadas, pode 
ocorrer perda de peso acentuada e desidratagao. 

Etiologia 

Hiperglicemia transitoria neonatal e geralmente urn achado 
incidental durante a rotina na monitoragao da glicose em RN 


pre-termos ou PIG. A causa mais comum e iatrogenica, por 
excessiva oferta de glicose. Outros mecanismos descritos 
incluem alteragoes na secregao de insulina, resistencia a insu¬ 
lina, imaturidade de enzimas hepaticas envolvidas na ho- 
meostase da glicose. Raramente, a hiperglicemia pode ser de- 
corrente de diabete neonatal, cuja incidencia e de 1 em 400 
mil casos, condigao clfnica na qual uma alteragao genetica 
especifica e a causa mais comum. 

Outras causas sao: 

• sepse: a hiperglicemia decorre de alteragoes no receptor da in¬ 
sulina e na liberagao de substancias que alteram a glicogenoli- 
se e a gliconeogenese; 

• procedimentos cirurgicos: no pos-operatorio, por causa do 
estresse, ocorre liberagao de hormonios como o glucagon e 
catecolaminas; 

• uso de drogas como cafeina, teofilina, fenitofna, dexame- 
tasona e diazoxido. 

Diagnostico 

0 diagnostico e realizado com a dosagem serica de glicose e o 
uso de fitas reagentes. E preciso lembrar que, usando-se fitas 
reagentes na urina, sao medidos outros agucares, como a 
galactose, e nao exclusivamente a glicose. 

Tratamento 

A hiperglicemia neonatal transitoria geralmente se resolve em 
poucos dias, e por isso, a estrategia de tratamento deve ser a 
mais conservadora possivel: 

• tratar causas subjacentes, como a sepse; 

• minimizar a TIG exogena de 3 a 5 mg/kg/min, reduzindo a 
infusao de glicose em 1 a 2 mg/kg/min a cada 4 a 6 horas; 

• iniciar dieta oral quando o estado geral do RN permitir e nutri- 
gao parenteral tao logo seja possivel, pois alguns aminoacidos 
promovem secregao de insulina; 

• se a hiperglicemia estiver associada ao uso de medicagoes, 
tentar substitui-las; 

• na presenga de glicemia > 250 mg/dL (alguns autores consi- 
deram 180 mg/dL) ou se existir manifestagao clfnica, como 
diurese osmotica, a terapeutica com infusao de insulina 
exogena pode ser instituida. Utilizam-se doses baixas, ini- 
ciando com 0,03 a 0,05 U/kg/h, a cada 4 a 6 horas. Pode ser 
dificil determinar a dose efetiva, pois parte da insulina e ad- 
sorvida a superficie plastica do equipo EV. A diluigao padrao 
e feita com 15 unidades de insulina humana regular acresci- 
das a 150 mL de soro glicosado 5% ou soro fisiologico 0,9%, 
obtendo-se concentragao de 0,1 U/mL. Infundir em bomba 
infusora, em 15 minutos, e manter controle glicemico a cada 
30 minutos. Se ocorrer hipoglicemia, suspender a insulina e 
administrar soro glicosado 10%, EV, 2 mL/kg, dose unica. 

Lembrar que glicemias > 450 mg/dL podem provocar desloca- 
mento da agua do compartimento intracelular para o extrace- 
lular, resultando em contragao do volume intracelular do cere- 
bro, podendo evoluir com hemorragia intracraniana. 5 
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Disturbios do metabolismo do calcio 1 

0 calcio desempenha dois papeis fisiologicos importantes 
no organismo. Os sais de calcio promovem integridade es- 
trutural ossea e sao essenciais para manutengao e controle 
de importantes processos bioquimicos. Significativas altera- 
goes nas concentragoes de calcio serico ocorrem frequente- 
mente no periodo neonatal. Na gestagao, o calcio passa para 
a circulagao fetal em torno de 140 mg/kg/dia. Ao nascimen- 
to, os niveis sericos de calcio caem principalmente na pri- 
meira semana de vida. Em RN a termo saudavel, a concen¬ 
tragao total de calcio e Ca 2+ declina de 11 mg/dL e 6 mg/dL, 
respectivamente, no sangue do cordao umbilical, a niveis se¬ 
ricos de 8 mg/dL e 5 mg/dL em 24 a 48 horas. Os principais 
hormonios calcicotropicos ou reguladores do calcio sao o pa- 
ratormonio (PTH) e a 1,25-di-hidroxivitamina D, ou calci- 
triol (1,25 (OH) 2 D 3 ). 

Quando o nivel de calcio ionizado declina no liquido extrace- 
lular, as celulas paratireoideas secretam PTH, que mobiliza o cal¬ 
cio dos ossos, reabsorve calcio no tubulo renal e estimula a pro- 
dugao renal de 1,25 (OH) 2 D 3 . A secregao de PTH induz a elevagao 
do nivel serico de calcio e manutengao ou redugao do nivel seri¬ 
co de fosforo. A vitamina D, sintetizada na pele apos exposigao 
a luz solar, e transportada ate o figado, convertida em 25(OH, D, 
e nos rins em calcitriol. 0 calcitriol aumenta a absorgao intesti¬ 
nal do calcio e fosfato e mobiliza esses elementos dos ossos. 

Hipocalcemia 

DefiniQao 

A hipocalcemia neonatal e definida como: 

• RN a termo: concentragao serica de calcio < 8 mg/dL ou cal¬ 
cio ionizado < 4 mg/dL; 

• RN pre-termo: concentragao serica de calcio total < 7 mg/dL. 
Etiologia 

Uma abordagem util para a classificagao das causas de hipo¬ 
calcemia neonatal e de acordo com o tempo de inicio dos sin- 
tomas. Podem ser divididas em precoces, ocorrendo nos tres 
primeiros dias de vida, e tardias, apos o terceiro dia de vida, 
geralmente proximo ao final da primeira semana. 

Hipocalcemia neonatal precoce 5 

• Prematuridade: o declinio pos-natal do calcio serico e maior 
que no RN a termo, e a magnitude dessa queda e inversamen- 
te proporcional a idade gestacional; 

• RN de mae diabetica: apresentam incidencia de 25 a 50% de hi¬ 
pocalcemia, principalmente se o controle do diabete materno 
for precario. Esses RN apresentam uma resposta exagerada na 
queda dos niveis sericos de calcio decorrente de hipomagnese- 
mia materna e fetal, alem da resposta lenta do PTH observada; 

• RN PIG (crescimento intrauterino restrito): apresentam ni¬ 
veis elevados de calcitonina, e as causas mais provaveis da hi¬ 
pocalcemia sao hipoparatireoidismo e hiperfosfatemia; 

• RN com asfixia (depressao perinatal): hipocalcemia e hipo- 
fosfatemia nesses RN sao frequentes e de origem multifato- 
rial, incluindo acidose, insuficiencia renal, resposta exagera¬ 
da a elevagao de calcitonina e diminuigao dos niveis de PTH. 


Hipocalcemia neonatal tardia 

Ocorre mais frequentemente em RN a termo do que no pre- 
-termo. Nao esta associada com diabete materno, trauma ou 
asfixia perinatal: 

• hipoparatireoidismo: a hipofungao da paratireoide pode ser 
transitoria ou permanente, resultando em hipocalcemia e hi¬ 
perfosfatemia; 

- hipoparatireoidismo transitorio idiopatico: ocorre reso- 
lugao do quadro clinico a medida que normaliza a fungao 
da paratireoide; 

- hipoparatireoidismo congenito: alteragao secundaria a 
ausencia das paratireoides (sequencia de Di George) ou 
fazendo parte da sindrome de Kenny-Caffey; 

- secundario a hiperparatireoidismo materno: de evolugao 
transitoria, com resolugao espontanea; 

- pseudo-hipoparatireoidismo; 

- deficiencia de magnesio: comprometendo a secregao do 
PTH; 

• hiperfosfatemia por: 

- sobrecarga de fosfatos em formulas lacteas: o excesso de 
fosfato aumenta o deposito de calcio nos ossos, reduzin- 
do seu nivel serico. Contribuem tambem hipoparatireoi¬ 
dismo, hipomagnesemia, deficiencia de vitamina D e 
imaturidade da excregao tubular renal de fosfato; 

- insuficiencia renal: reduz a produgao de 1,25 (OH) 2 D 3 ; 

• deficiencia de vitamina D por: 

- deficiencia materna de vitamina D; 

- doengas adquiridas ou hereditarias do metabolismo da 
vitamina D; 

- ma absorgao; 

- terapia anticonvulsivante materna; 

- insuficiencia renal aguda; 

- doenga hepatobiliar; 

- nefrose com comprometimento da circulagao ente- 
ro-hepatica; 

• terapia medicamentosa com: 

- bicarbonato de sodio: alcalose induz a ligagao do calcio a 
proteina, diminuindo os niveis de calcio ionizado e au- 
mentando a reabsorgao ossea de calcio; 

- furosemida: produz hipercalciuria; 

- infusao de lipidios: eleva os niveis de acidos graxos livres, 
formando complexos soluveis com o calcio; 

- infusao rapida de albumina; 

• fototerapia: reduz a secregao de melatonina e aumenta a cap- 
tagao ossea do calcio; 

• alta ingestao de fosfato: acarreta excesso de fosforo e redugao 
do calcio serico; 

• choque ou sepse: causam hipocalcemia por meio de mecanis- 
mos ainda controversos. 

Quadro clinico 1 

Os sinais de hipocalcemia em neonatos sao variaveis e podem 
nao ter correlagao com a magnitude do declinio do calcio 
(Ca 2+ ), podendo inclusive existir casos assintomaticos. 

A excitabilidade neuromuscular (tetania) e uma caracteris- 
tica da hipocalcemia. Os bebes parecem irritados e hiperati- 
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vos, exibem contraturas musculares e podem apresentar 
convulsoes clonicas focais. 0 reflexo de Moro e exacerbado, e 
laringoespasmo com estridor inspiratorio, vomitos por pilo- 
roespasmo, apneia, taquicardia e taquipneia tambem sao rela- 
tados. 

Diagnostico laboratorial 5 

A dosagem laboratorial do calcio total e ionizado deve ser rea- 
lizada para confirmagao diagnostica. Alguns autores conside- 
ram importante a dosagem do magnesio, pois a hipocalcemia 
esta frequentemente associada a hipomagnesemia. 

Existem tres fragoes definiveis de calcio no soro: calcio io¬ 
nizado (aproximadamente 50% do calcio serico total), calcio 
ligado a protemas sericas, principalmente a albumina (em tor- 
no de 40%), e calcio em complexos com anions sericos como 
fosfatos, citratos e sulfatos (10% em media). 0 calcio ionizado 
e a unica forma biologicamente dispomvel de calcio. 

A avaliagao do estado de calcio por meio do calcio ionizado 
e preferivel especialmente na primeira semana de vida. 

Monitoragao do calcio 

Esquema sugerido para monitoragao dos niveis de calcio em 
RN, particularmente os de risco para hipocalcemia, como os 
RN de maes diabeticas, RN de muito baixo peso e aqueles com 
depressao perinatal: 

• RN com peso de nascimento < 1.000 g: 12, 24 e 48 horas de 
vida; 

• RN com peso de nascimento > 1.000 g: 24 e 48 horas de vida; 

• RN prematuro com peso de nascimento > 1.500 g e a termo 
sadios: so quando houver sinais clinicos suspeitos. 

Outros exames como PTH, calcitonina, metabolicos da vita- 
mina D e excregao urinaria de calcio devem ser solicitados 
quando a hipocalcemia neonatal nao responde prontamente a 
terapia com calcio. 

Tratamento 

O tratamento com calcio e geralmente adequado para a maio- 
ria dos casos. Em alguns pacientes, indica-se terapia concomi- 
tante com magnesio. A hipocalcemia e frequente em RN pre- 
-termo, nas primeiras 72 horas de vida, sendo usualmente 
assintomaticos. A hipocalcemia tardia pode ser assintomatica 
ou manifestar-se inicialmente como convulsao. Recomenda- 
-se que o tratamento so deva ser instituido se o calcio serico for 
igual a 7 mg/dL ou calcio ionizado < 4 mg/dL. 

Para tratamento de emergencia, com convulsoes, tetania 
ou apneia, administra-se gluconato de calcio 10%, 1 a 2 mL/ 
kg/dose, EV, em 5 a 10 minutos, podendo ser repetido 3 a 4 
vezes em 24 horas. Nesse caso, o calcio serico inicial deveria 
estar 5 mg/dL. E essencial a monitoragao cuidadosa durante a 
infusao EV de calcio, a qual deve ser descontinuada em caso 
de bradicardia ou arritmia. Observar o local de infusao, pois 
extravasamentos da solugao de calcio podem causar necrose e 
calcificagao subcutanea. Apos o controle dos sintomas, inicia- 
-se manutengao com gluconato de calcio 10%, 5 a 8 mL/kg/ 
dia, EV, com o objetivo de manter o calcio serico > 7 mg/dL. 


Os RN sintomaticos, porem estaveis, sem convulsoes, teta¬ 
nia ou apneia, tern indicagao de gluconato de calcio 10%, 5 a 
8 mL/kg/dia, EV ou VO, se tolerarem a dieta. Apos a normali- 
zagao dos niveis de calcio, recomenda-se baixar a oferta para 
2,5 a 4 mL/kg/dia e posteriormente para 1,25 a 2 mL/kg/dia 
e, entao, suspender. 

Hipercalcemia 1 

Hipercalcemia neonatal e dehnida como concentragao de cal¬ 
cio serico total > 11 mg/dL e calcio ionico (Ca 2+ ) > 5 mg/dL. 
Pode ser assintomatica, mas hipercalcemia grave (> 14 mg/ 
dL) pode ser dramatica e ameagadora a vida, necessitando de 
imediata intervengao. As manifestagoes clinicas podem in- 
cluir recusa alimentar, vomitos, obstipagao, poliuria, hiper- 
tensao, taquipneia, hipotonia, letargia e convulsoes. 

Hipercalcemia persistente pode produzir calcificagoes em 
rins, pele, tecido subcutaneo, cerebro, arterias, miocardio, 
pulmoes e mucosa gastrica. Nefrocalcinose, nefrolitiase e alte- 
ragoes da mineralizagao ossea sao complicagoes reconhecidas. 

Normalmente, dois mecanismos fisiologicos previnem a 
hipercalcemia: via inibigao da secregao do PTH e da sintese de 
1,25 (OH) 2 D 3 , os quais reduzem a absorgao de calcio do intesti- 
no, mobilizagao dos ossos e reabsorgao dos rins. 

Etiologia 

Sao causas de hipercalcemia neonatal: 

• reabsorgao ossea elevada: 

- hiperparatireoidismo; 

- hipertireoidismo; 

- hipervitaminose A; 

- deplegao de fosfato; 

- hipofosfatasia; 

• aumento da absorgao intestinal de calcio: hipervitaminose D 
por ingesta excessiva de vitamina D pela mae, passando ao RN; 

• redugao da depuragao renal do calcio: 

- por uso prolongado de diureticos tiazidicos; 

- hipercalcemia hipercalciurica familiar. 

Tratamento 

A meta principal do tratamento da hipercalcemia e o aumento 
da excregao urinaria do calcio, maximizando a taxa de hltra- 
gao glomerular e a excregao urinaria de sodio. 0 tratamento e 
reservado para aqueles RN sintomaticos ou com calcio serico > 
14 mg/dL: 

• reidratagao com soro fisiologico 0,9%, 10 a 20 mL/kg, em 15 a 
30 minutos, e manutengao com soro glicosado 5%, cloreto de 
sodio e potassio, os quais promovem a excregao urinaria do 
calcio; 

• furosemida 1 mg/kg a cada 6 a 8 horas, EV, para inibir a reab¬ 
sorgao tubular renal de calcio. Monitorar potassio e magnesio; 

• fosfato inorganico: utilizado em pacientes hipofosfatemicos 
por inibir a reabsorgao ossea e promover o deposito de mine- 
rais no osso. A dose inicial e de 3 a 5 mg/dL de fosfato VO ou 
parenteral; 

• glicocorticoides: utilizados em casos resistentes e graves, su- 
primindo a absorgao intestinal de calcio e aumentando a sua 
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excregao renal. A prednisona na dose de 2 mg/kg/dia pode 
ser utilizada. 

Como pilares de tratamento da hipercalcemia neonatal, a res- 
trigao de calcio da dieta, eliminagao de suplementos com vita- 
mina D e redugao da exposigao a luz solar sao medidas 
adjuvantes eficazes. 

Disturbios do metabolismo do magnesio 

A homeostasia do magnesio e semelhante a do calcio, tanto no 
perfodo intrauterino como no neonatal. Apos o nascimento, os 
niveis sericos de magnesio caem, principalmente nas primei- 
ras 24 horas de vida, e a partir dai, ocorre estabilizagao grada- 
tiva gragas aos fatores envolvidos na manutengao do magnesio 
serico. 

Hipomagnesemia 

Definicao 

Considera-se hipomagnesemia quando concentragao serica 
do magnesio < 1,6 mg/dL. 

Etiologia 

Pode ocorrer por diminuigao do suprimento ou oferta inade- 
quada de magnesio, por aumento das perdas ou por doengas 
associadas a alteragoes do metabolismo do magnesio: 

• prematuridade: o RN pre-termo perde a epoca de maior trans¬ 
ference do magnesio para a circulagao fetal, que ocorre no 
terceiro trimestre da gestagao; 

• retardo de crescimento intrauterino: a transference placenta- 
ria de magnesio e ineficiente; 

• RN de mae diabetica: a hipomagnesemia e secundaria a hipo¬ 
magnesemia materna e fetal associada a menor resposta ao 
PTH; 

• oferta inadequada de magnesio por VO ou parenteral; 

• uso de diureticos, os quais aumentam a excregao urinaria de 
magnesio; 

• sindrome de ma absorgao intestinal: absorgao intestinal de 
magnesio e prejudicada; 

• pos-exsanguinotransfusao: o sangue citratado forma comple- 
xos com o magnesio, reduzindo o magnesio serico total; 

• hipoparatireoidismo neonatal: hipomagnesemia geralmente 
esta associada a hipocalcemia. 

Quadro ch'nico 

A maioria dos RN e assintomatica. Os sinais clinicos sao ines- 
pecificos, mas podem ocorrer tremores, excitabilidade neuro¬ 
muscular, irritabilidade, hipertonia e convulsoes. A hipomag¬ 
nesemia geralmente e vista com hipocalcemia no RN. 

Diagnostico laboratorial 

A dosagem serica de magnesio deve sempre ser realizada na 
suspeita de hipomagnesemia. 

Tratamento 5 

Nos casos de hipomagnesemia grave (magnesio < 1,6 mg/dL), 
o tratamento e realizado com sulfato de magnesio EV, 


lentamente, monitorando a frequence cardiaca, na dose de 
50 a 100 mg/kg de sulfato de magnesio (sulfato de magnesio 
50%, 0,1 a 0,2 mL/kg). A dose pode ser repetida apos 12 horas 
e o nivel serico de magnesio deve ser medido antes de cada 
dose. 

Hipermagnesemia 

DefiniQao 

Considera-se hipermagnesemia quando os niveis sericos de 
magnesio estiverem acima de 2,8 mg/dL. Em geral, a hipermag¬ 
nesemia ocorre quando a oferta excede a capacidade de excre¬ 
gao renal. 8 

Etiologia 

As causas mais frequentes sao: 

• terapia com sulfato de magnesio para pre-eclampsia materna 
ou parto prematuro; 

• administragao de antiacidos contendo magnesio ao RN; 

• excesso de magnesio na nutrigao parenteral. 

Quadro ch'nico 

Os sintomas de hipermagnesemia grave sao incomuns em 
neonatos, com niveis sericos de magnesio < 6 mg/dL. Os si¬ 
nais clinicos mais comuns incluem apneia, letargia, hipoto- 
nia, hiporreflexia, sucgao debil, diminuigao da motilidade in¬ 
testinal, retardo na eliminagao do meconio e depressao 
respiratoria. 

Tratamento 

Em muitos casos, a unica intervengao necessaria e a remogao 
da fonte de magnesio exogena, mas em casos de sintomas in- 
tensos, pode-se usar gluconato de calcio 10%, EV, como anta- 
gonista. Para neonatos hipermagnesemicos, a alimentagao 
deve ser iniciada somente depois que a sucgao e a motilidade 
intestinal estiverem restabelecidas. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar, ja ao nascimento, quais recem-nascidos sao 
de risco para desenvolver hipoglicemia. 

• Lembrar que o diagnostico de hipoglicemia e 
considerado uma emergencia neonatal, pois pode levar 
a morbidade em curto e medio prazos. 

• Saber qual procedimento medico deve ser realizado 
quando o diagnostico for suspeito ou confirmado. 

• Saber quais exames solicitar. 

• Lembrar dos diagnosticos diferenciais se houver 
hipoglicemia persistente e qual atitude medica deve ser 
tomada. 

• Saber quando solicitar apoio de um endocrinologista 
pediatrico para casos especfficos. 

• Reconhecer prontamente os limiares para hiperglicemia 
e quais necessitam intervengao terapeutica. 

• Lembrar que o quadro ch'nico de hiperglicemia e 
geralmente inespecifico, por isso e fundamental a 
observagao de perdas acentuadas de peso e diurese 
elevadas em pre-termo. 
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• Saber quais medicagoes utilizadas em recem-nascidos 
podem causar hiperglicemia, bem como outros 
disturbios metabolicos. 

• Identificar hiperglicemia e alteragoes do calcio 
naqueles pre-termo extremos e de muito baixo peso 
quando iniciam NPT pelo risco maior de disturbios 
metabolicos. 

• Ter desenvolvido habilidades para corrigir os principais 
disturbios metabolicos do recem-nascido. 
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CAPITULO 6 


INFECCOES CONGENITAS 

Hans Greve 

Magnolia Magalhaes de Carvalho 


Introdugao 

As infecgoes adquiridas intrautero ou durante o trabalho de 
parto sao causas de significativa morbidade e mortalidade neo¬ 
natal. Sob o acronimo TORCH, foram agrupadas as cinco infec¬ 
goes congenitas mais prevalentes: T = toxoplasmose, 0 = outras 
(sifilis), R = rubeola, C = citomegalovirus (CMV) e H = herpes 
simples virus (HSV). Neste capitulo, serao abordadas as mais 
prevalentes. CMV sera abordada no capitulo 14. 

0 diagnostic precoce das infecgoes congenitas e adquiri¬ 
das no periodo perinatal e de fundamental importancia para o 
inicio da terapia adequada e determinagao do prognostic. No 
Brasil, o Ministerio da Saude recomenda o rastreamento de ro- 
tina para sifilis, toxoplasmose e HIV desde a primeira consulta 
pre-natal, enquanto o rastreamento para rubeola apenas se a 
gestante apresentar sinais sugestivos da doenga. 1 A hepatite B 
deve ser rastreada proximo a BO 5 semana de gestagao e o ras¬ 
treamento de citomegalovirose e hepatite C nao e recomenda- 
do. A Tabela 1 apresenta as principais manifestagoes clinicas 
das infecgoes congenitas mais prevalentes. 

Toxoplasmose congenita 

0 Toxoplasma gondii e urn protozoario intracelular obrigatorio 
que afeta cerca de 1/3 da populagao mundial, mais comum 
em paises tropicais. A infecgao aguda em imunocompetentes 
e assintomatica, mas pode atingir o feto quando a mulher ad- 
quire na gravidez. Cerca de 40% das gestantes infectadas 
transmitirao a doenga para o feto se nao forem tratadas ade- 
quadamente, e o risco de transmissao aumenta com o avango 
da gravidez. 0 grau de comprometimento do concepto e maior 
no inicio da gestagao. 

Risco de transmissao: 

• primeiro trimestre: 15% - apresenta repercussoes graves no 
concepto, obito fetal ou neonatal, sequelas importantes; 

• segundo trimestre: 25% - o recem-nascido apresentara mani¬ 
festagoes subclinicas; 

• terceiro trimestre: 65% - com manifestagoes subclinicas e 
mais raramente urn quadro grave de parasitemia. 


Tabela 1 Principais manifestagoes clinicas das infecgoes 
congenitas mais prevalentes 

Calcificagoes intracranianas difusas 


Toxoplasmose 


Hidrocefalia 


Coriorretinite 


Liquor com inexplicavel pleiocitose ou 
proteina elevada 


Hepatoesplenomegalia 


Rash maculopapular (palmas das maos 
e plantas dos pes) 

Sifilis 

Rinite persistente 


Osteocondrite e periostite 


Pseudoparalisia de Parrot 


Catarata 

Rubeola 

Cardiopatia congenita (PCA ou 
estenose pulmonar) 


Perda auditiva 


Retardo de crescimento intrauterino 


Calcificagoes periventriculares 


Microcefalia 

Citomegalovirus 

Trombocitopenia 


Hepatoesplenomegalia 


Petequias 


Vesiculas ou cicatrizes mucocutaneas 


Liquor com pleiocitose 

Herpes simples virus 

Trombocitopenia 


Transaminases elevadas 


Conjuntivite ou ceratoconjuntivite 


Fonte: adaptada de Maldonado et al., 2011. 


0 risco aproxima-se de 100% se a infecgao da genitora ocorrer 
no ultimo mes da gestagao. 

A transmissao da toxoplasmose ocorre com a ingestao de 
cistos do parasita, presentes na carne animal, ou de oocistos 
eliminados nas fezes de gatos, que podem estar presentes em 
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alimentos, agua ou outros materials. Condigoes socioecono¬ 
micas, habitos alimentares e culturais determinam as chances 
de exposigao. 

No Brasil, as taxas de soroprevalencia gestacional situam- 
-se entre 41,9 e 92%, estando entre os paises de maior risco de 
toxoplasmose congenita. 2 

Quadro clinico 

Cerca de 70% das criangas acometidas sao assintomaticas ao 
nascimento, no entanto, tern elevadas frequences de prema- 
turidade, retardo do crescimento intrauterino, anormalidades 
liquoricas e cicatrizes de coriorretinite. Aproximadamente 
10% tern manifestagao grave nos primeiros dias de vida. Po- 
dem apresentar doenga multissistemica on isoladamente, afe- 
tando o sistema nervoso e/ou a forma ocular. 

0 quadro pode caracterizar-se por coriorretinite, convul- 
sao, micro ou hidrocefalia, calcificagoes cranianas, ictericia, 
anemia, hiperproteinorraquia, febre, hipotermia, hepatoes- 
plenomegalia, ictericia, vomitos, diarreia, linfoadenome- 
galia, pneumonite, apneia, taquipneia, diatese hemorragica, 
rash cutaneo, catarata, glaucoma e microftalmia. A triade 
classica com hidrocefalia, calcificagoes cerebrais e coriorre¬ 
tinite nao e comum. A forma subclmica e a mais comum, 
com historia materna, sorologia positiva no RN, alteragoes 
leves do liquor e, posteriormente, surgimento de sequelas 
oculares e neurologicas. 

As sequelas neurologicas mais encontradas sao hidrocefa¬ 
lia, microcefalia, retardo psicomotor, convulsoes, hipertonia 
muscular, hiper-reflexia tendinosa e paralisias. Quanto as 
complicagoes oftalmologicas, podem-se observar microftal¬ 
mia, sinequia de globo ocular, estrabismo, nistagmo e catarata. 

A ocorrencia de sequelas tardias e frequente em todas as 
formas clmicas da toxoplasmose nao tratada, podendo ser 
identibcada ate a segunda decada de vida em aproximada¬ 
mente 85% dos recem-nascidos com infecgao assintomatica. 

Quando o quadro clinico ja aparece ao nascimento, as 
sequelas sao mais frequentes e graves, com retardo mental, 
convulsoes, espasticidade ou paralisia, dibculdade visual e 
auditiva. 

Diagnostico 

0 diagnostico de toxoplasmose aguda ou congenita pode ser 
comprovado por meio de testes sorologicos, e o padrao-ouro 
e o teste do corante (dye test), mas reabzado em poucos 
laboratories. 

0 acompanhamento sorologico rigoroso da gestante susce- 
tivel parece ser a medida mais importante para a prevengao e a 
deteegao da infecgao quando ja ocorreu, favorecendo a 
redugao das chances de sequelas graves na crianga. 

Para o diagnostico da toxoplasmose congenita, sao reco- 
mendados os seguintes testes no binomio mae e Rlho: teste de 
aglutinagao (Immunosorbent Agglutination Assay - ISAGA), 
ELISA IgM por captura, I.F.I. ou ELISA IgG seriada do bino¬ 
mio, IgA serica, teste de avidez IgG, reagao em cadeia da poli- 
merase (PCR), Sabin Feldman e liquor (citologia, bioqmmica, 
avaliagao imunologica). 


No recem-nascido, a deteegao de IgG nao e adequada por 
causa da passagem transplacentaria da mae para o feto. A de¬ 
teegao de IgM denota a produgao do feto infectado, mas pode 
nao estar presente ao nascimento, sendo mais recomendado o 
ELISA IgM por “captura” ou o ISAGA. 

0 diagnostico por imagem e importante para detectar en- 
volvimento do sistema nervoso central (SNC), por meio de ra- 
diograba de cranio, ultrassonograba transfontanela e tomo- 
graba computadorizada (TC) de cranio. 

Outros exames tambem sao fundamentais para o 
diagnostico e determinagao do tratamento, como o estudo 
anatomopatologico da placenta, que pode identibcar proces- 
so inbamatorio caracteristico, a fundoscopia que identibcara 
a coriorretinite e se esta em atividade ou nao, a audiometria 
para deteegao de lesoes auditivas e o estudo do liquor para 
evidences de processo inbamatorio do SNC, com aumento 
da celularidade e hiperproteinorraquia (a toxoplasmose e 
uma das doengas que causa os maiores valores de proteina no 
liquor). 3 

Tratamento 

As drogas mais usadas para o tratamento da toxoplasmose sao 
efetivas contra os trofozoitos circulantes, mas nao atingem os 
cistos que permanecem nos tecidos. Portanto, eles podem 
eclodir em qualquer situagao de imunodepressao, como 
doengas, adolescencia ou a propria gestagao. 

As medicagoes mais usadas sao espiramicina, sulfadiazina 
e pirimetamina. A espiramicina pode reduzir a transmissao da 
mae para o feto em ate 60%, mas quando a infecgao fetal esti- 
ver comprovada, e indicado o uso de sulfadiazina e pirimeta¬ 
mina, que reduzem a transmissao para o feto e a possibilidade 
de comprometimento grave do recem-nascido. 

0 tratamento do recem-nascido e feito com sulfadiazina e 
pirimetamina durante todo o primeiro ano de vida, na tenta- 
tiva de impedir que as formas trofozoiticas ainda circulantes 
se encistem. 

As doses recomendadas sao: 

• sulfadiazina: 100 mg/kg/dia, por via oral (VO), a cada 
12 horas; 

• pirimetamina: 2 mg/kg/dia, VO, a cada 12 horas, por 2 dias, e 
posteriormente 1 mg/kg/dia, VO, em dose unica diaria; 

• acido folmico: 5 a 10 mg, 3 vezes/semana. Combate a agao 
antifolica da pirimetamina. Manter por 1 semana apos a reti- 
rada da pirimetamina. 

A sulfadiazina e a pirimetamina associadas ao acido folmico 
sao usadas por 6 meses, com monitoragao hematologica 
semanal e depois mensal. 

No segundo periodo (ultimos 6 meses), a sulfadiazina deve 
ser usada diariamente e a pirimetamina em dias alternados 
(3 vezes/semana). Se ocorrer neutropenia, aumenta-se o aci¬ 
do folmico para 10 mg diariamente; em situagoes graves, com 
leucocitos abaixo de 500/mm 3 , interrompe-se a pirimetamina. 

Quando houver comprometimento do SNC (proteina > 
1 g/dL) e/ou ocular, associa-se ao tratamento a prednisona - 
0,5 mg/kg/dose, a cada 12 horas, VO, por 4 semanas. 
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Seguimento 

No acompanhamento das criangas com suspeita de toxoplas- 
mose congenita, os titulos de IgG devem ser solicitados a cada 
2 ou 3 meses. As criangas infectadas apresentarao titulos de 
IgG com 1 ano de vida ou aumentarao os titulos durante esse 
periodo, confirmando o diagnostico. Avaliagoes oftalmologi- 
cas devem ser repetidas a cada 3 meses, como tambem apos o 
termino do tratamento, mantendo avaliagoes anuais no perio¬ 
do escolar. A avaliagao auditiva deve sempre ser realizada. 

Prognostico 

Embora a maioria das criangas infectadas seja assintomatica 
ao nascer, se nao tratadas adequadamente desenvolvem se- 
quelas na infancia ou na vida adulta. 

Os deficits de aprendizagem sao mais descritos em crian¬ 
gas com microcefalia, e nao na presenga de calcificagoes. A 
coriorretinite resolve-se com tratamento e raramente recidiva. 

Prevengao 

0 cuidado com as gestantes suscetiveis (soronegativas) e muito 
importante na redugao da infecgao congenita. 4 Recomenda-se: 
nao comer carne crua ou mal passada; 
ingerir frutas, legumes e verduras bem lavados e descascados; 
evitar contato com fezes de gato; 
evitar manipular areia e terra ou utilizar luvas; 
lavar as maos apos manipular carne ou vegetais crus; 
evitar insetos na cozinha; 

consumir agua filtrada ou fervida e leite pasteurizado. 



Figura 1 Casos e coeficientes de detecgao de sifilis em 
gestante, por ano diagnostico, na Bahia. 



Figura 3 Casos e coeficientes de detecgao de sifilis 
congenita, por ano diagnostico, na Bahia. 


Sifilis congenita 

A sifilis congenita e adquirida por meio da disseminagao do 
Treponema pallidum da mae para o feto, principalmente por 
via transplacentaria. 0 leite materno nao transmite sifilis. 

0 treponema provoca urn processo inflamatorio, compro- 
metendo todos os orgaos do recem-nascido, com lesoes visce- 
rais, osseas, pele e mucosas, e sistema nervoso central. 

Epidemiologia 

Segundo a Organizagao Mundial da Saude (OMS), estima-se 
que das gestagoes em mulheres com sifilis em atividade, 25% 
resultem em obito fetal e 25% em recem-nascidos de baixo 
peso ou com infecgao neonatal grave. A taxa de transmissao 
de gestantes nao tratadas para o feto e de 10% e pode ocorrer 
em qualquer periodo da gestagao. 

No periodo de 1998 a 2011, houve 1.780 obitos por sifilis 
congenita. 

Manifestagoes clinicas 
Sffilis congenita precoce 

Ocorre em menores de 2 anos, resultante de infecgao ativa. 
Alem da prematuridade e do baixo peso ao nascimento, as 
principais manifestagoes clinicas sao hepatomegalia com ou 
sem esplenomegalia, lesoes cutaneas (penfigo palmoplantar, 
condiloma piano), periostite, osteite ou osteocondrite, pseu- 
doparalisia dos membros (pseudoparalisia de Parrot), sofri- 
mento respiratorio com ou sem pneumonia, rinite serossan- 
guinolenta, ictericia, anemia e linfadenopatia generalizada 



Figura 2 Coeficientes de detecgao de sifilis em gestante 
por faixa etaria e ano diagnostico, na Bahia. 
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Figura 4 Mortalidade por sifilis congenita. Casos e 
coeficientes de incidencia por 100.000 nascidos vivos, na 
Bahia. 
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Tabela 2 Casos notificados de sifilis congenita (taxa de incidencia por 1.000 nascidos vivos), segundo UF, por ano de 
diagnostico. Brasil, 1998 a 2012 


Regiao 

1998 

1999 

2000 

2001 

2002 

2003 

2004 

2005 

2006 

2007 

2008 

2009 

2010 

2011 

2012 

Norte 

0,3 

0,4 

0,6 

0,9 

0,8 

1,7 

1,2 

1,6 

2,0 

2,4 

2,3 

2,2 

2,1 

2,6 

1,3 

Nordeste 

0,9 

0,7 

0,9 

1,2 

12 

1,6 

18 

2,2 

2,5 

2,3 

2,2 

2,4 

2,8 

3,8 

2,0 

Centro- 

-Oeste 

1,2 

2,0 

1,4 

1,4 

1,6 

13 

15 

1,7 

1,7 

1,2 

1,4 

1,4 

1,6 

1,8 

0,9 

Sudeste 

1,1 

1,3 

2,1 

2,0 

2,0 

2,2 

2,2 

2,2 

2,0 

2,0 

2,1 

2,2 

2,7 

3,6 

1,5 

Sul 

0,5 

0,6 

0,7 

0,8 

0,8 

0,8 

0,7 

0,8 

0,9 

1,1 

1,1 

1,5 

1,8 

2,5 

1,3 

Brasil 

2840 

3198 

4408 

4439 

4516 

5324 

5201 

5832 

5920 

5698 

5792 

6103 

6964 

9374 

4432 


Fonte: MS/SVS/Departamento de DST, AIDS e Hepatites Virais. 

Casos notificados no SI NAN ate 20/06/2012. 

Para essa analise, foram consideradas as gestantes que realizaram pre-natal. 

Para essa analise, foram consideradas as gestantes diagnosticadas com sifilis durante a gravidez, independentemente da realizagao do pre-natal. 
Dados preliminares para os ultimos 5 anos. 


(principalmente epitroclear). Tambem podem ocorrer 
petequias, purpura, fissura peribucal, sindrome nefrotica, hi- 
dropsia, edema, convulsao e meningoencefalite (hiperprotei- 
norraquia, pleiocitose, VDRL positivo no LCR), hidrocefalia, 
paralisia de pares cranianos, coriorretinite (lesao em “sal e pi- 
menta”), glaucoma e catarata. 

As alteragoes laboratoriais mais frequentes sao anemia, trom- 
bocitopenia, leucocitose (podem ocorrer reagao leucemoide, lin- 
focitose e monocitose) ou leucopenia e hiperbilirrubinemia. 

Sffilis congenita tardia 

Ocorre apos o segundo ano de vida, com malformagoes ou ci¬ 
catrizes da doenga precoce. As principais manifestagoes sao: 
tibia em “lamina de sabre”, articulagoes de Clutton, fronte 
“olimpica” nariz “em sela”, dentes incisivos medianos superio- 
res deformados (dentes de Hutchinson), molares em “amora”, 
ragades periorais, mandibula curta, arco palatino elevado, ce- 
ratite intersticial, surdez e dificuldade no aprendizado. 

Diagnostico laboratorial 

0 padrao-ouro e a identificagao do agente etiologico, mas 
como a tecnica e complicada, os testes sorologicos tern impor¬ 
tance fundamental. 

Pesquisa direta 

Pesquisa do Treponema pallidum , em campo escuro, em mate¬ 
rial coletado de lesao cutaneo-mucosa e de mucosa. 

Testes nao treponemicos (VDRL, RPR ou 
TRUST) 

Sao muito sensiveis e pouco especfficos, indicados para diag¬ 
nostico inicial e seguimento terapeutico, por serem passiveis 
de titulagao. Devem ser realizados no sangue do recem-nasci- 
do, e nao no sangue do cordao umbilical. Recem-nascidos de 
maes com sifilis, mesmo os nao infectados, podem apresentar 
anticorpos maternos transferidos atraves da placenta. E consi- 
derado diagnostico o teste nao treponemico reagente na 
amostra do recem-nascido que apresente urn titulo 4 vezes 
maior do que o titulo na amostra materna (confirmado em 


uma segunda coleta na crianga), mas a ausencia dessa dife- 
renga de titulos nao exclui a sifilis congenita. 

Recem-nascidos com testes nao treponemicos (VDRL, 
RPR ou TRUST) nao reagentes, sem outras evidences de sifi¬ 
lis congenita, mas com suspeita epidemiologica, devem repe- 
tir os testes no primeiro mes de vida, em razao da possibilida- 
de de soroconversao tardia. Na duvida ou impossibilidade de 
seguimento, devem ser adequadamente tratados. 

Testes treponemicos 

Sao testes qualitativos para detecgao de anticorpos antitrepo- 
nemicos, altamente especificos e pouco sensiveis, uteis para 
confirmagao do diagnostico. Em criangas maiores de 18 meses, 
urn resultado reagente de teste treponemico confirma a infec- 
gao, pois os anticorpos maternos transferidos passivamente ja 
terao desaparecido da circulagao sanguinea da crianga. 

No recem-nascido, o teste treponemico IgM confirma o 
diagnostico, mas tern baixa sensibilidade (FTA-Abs tern 64% 
sensibilidade). 

A investigagao complementar deve incluir hemograma, 
fungao hepatica, eletrolitos, pungao liquorica (celulas, protei- 
nas, testes nao treponemicos), radiografia de ossos longos, 
avaliagao oftalmologica, audiologica e neurologica. 

Diagnostico 

Os criterios diagnosticos para a sifilis congenita seguem os se- 
guintes parametros: 

A. Sifilis congenita confirmada: quando isolado o T. pallidum em 
material de lesao. 

B. Sifilis congenita provavel: 

B.l. Recem-nascido, mesmo sem evidencia clinica e laborato¬ 
rial, cuja mae e soropositiva para sifilis (teste nao trepone¬ 
mico positivo em qualquer titulagao) e inadequadamente 
tratada: 

• nao recebeu tratamento para sifilis durante a gestagao; 

• recebeu tratamento incompleto com penicilina du¬ 
rante a gestagao; 

• recebeu tratamento para sifilis com penicilina nos ul¬ 
timos 30 dias antes do parto; 
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• foi tratada com outras drogas que nao a penicilina, 
durante a gestagao; 

• foi adequadamente tratada para sifilis, mas o parceiro 
nao foi tratado ou foi tratado de forma inadequada ou 
a informagao nao esta disponivel; 

• foi adequadamente tratada para sifilis durante a ges¬ 
tagao, mas nao apresentou resposta sorologica docu- 
mentada (queda no titulo do teste nao treponemico - 
VDRL/RPR); 

• foi adequadamente tratada antes da gestagao, mas 
nao teve acompanhamento sorologico suficiente para 
descartar a presenga de infecgao ativa durante a ges¬ 
tagao (queda de 4 vezes nos titulos do VDRL/RPR 
para mulheres portadoras de sifilis primaria e secun¬ 
daria e titulos estaveis ou decrescentes, inferiores ou 
iguais a 1:4, para as outras fases da sifilis). 

B.2. Recem-nascido com teste nao treponemico positivo e 

uma ou mais alteragoes: 

• qualquer evidencia clinica de sifilis congenita; 

• qualquer manifestagao radiologica de sifilis congenita; 

• VDRL positivo no liquor; 

• liquor com aumento de celularidade ou de proteinas, 
sem outra causa aparente; 

• titulo do teste nao treponemico (VDRL/RPR) no re¬ 
cem-nascido, 4 vezes superior ao materno; 

• sorologia para sifilis ainda positiva apos o 6 Q mes de 
vida ou VDRL que se mantem ou aumenta nos tres 
primeiros meses de vida; 

• testes treponemicos para detecgao de IgM (FTA-Abs 
IgM 19S ou ELISA IgM ou Imunoblot IgM) positivos no 
soro do recem-nascido; 

• PCR para o antigeno 47 kDa positivo em soro / sangue 
e/ou LCR do recem-nascido. 

C. Neurossifilis: a realizagao do exame liquorico e obrigatoria 
diante de qualquer caso suspeito de sifilis congenita. Os se- 
guintes criterios tern sido adotados, no periodo neonatal, para 
o diagnostico do acometimento do sistema nervoso central: 

• neurossifilis confirmada: VDRL do liquor e positivo; 

• neurossifilis possivel: existem alteragoes na celularidade 
e/ou no perfil bioquimico, acompanhadas de VDRL serico 
positivo, independentemente do VDRL do liquor, ou nao 
foi possivel a realizagao de exame liquorico em qualquer 
recem-nascido com diagnostico de sifilis congenita confir¬ 
mada ou provavel. 5 ’ 8 

Tratamento 
Tratamento materno 

A droga de escolha e a penicilina benzatina, 2.400.000 UI, IM, 
semanalmente, por 3 semanas seguidas, com tratamento 
tambem do parceiro. 

Tratamento neonatal 

A penicilina cristalina e a procaina tern sido as drogas de esco¬ 
lha; a penicilina benzatina tern pouca penetragao liquorica. 

E preconizada a seguinte conduta para a sifilis congenita 
confirmada ou provavel. 5 8 


Nos recem-nascidos de maes com sifilis 
inadequadamente tratada 

• Se o recem-nascido apresentar VDRL positivo (qualquer titu- 
lagao) e/ou existirem alteragoes clinicas e/ou radiologicas e/ 
ou hematologicas, mas sem comprometimento neurologico, 
tratar com penicilina cristalina, por via endovenosa (EV) por 
10 dias, na dose de 50.000 Ul/kg/dose a cada 12 horas na pri- 
meira semana de vida e a cada 8 horas apos a primeira sema- 
na ou com penicilina procaina 50.000 Ul/kg/dose a cada 24 
horas, por via IM por 10 dias; 

• se houver alteragao liquorica ou se nao for possivel colher o 
LCR, empregar a penicilina cristalina EV por 10 dias, na dose 
de 50.000UI/kg/dose a cada 12 horas na primeira semana de 
vida e a cada 8 horas apos a primeira semana. A penicilina 
procaina nao e indicada na possibilidade de neurossifilis; 

• se o recem-nascido for VDRL negativo, sem alteragoes clini¬ 
cas, radiologicas, hematologicas ou liquoricas, aplicar penici¬ 
lina benzatina na dose unica de 50.000 Ul/kg IM. 0 acompa¬ 
nhamento e obrigatorio, incluindo VDRL serico seriado. 
Sendo impossivel garantir o acompanhamento, tratar com 
penicilina cristalina ou procaina nas doses recomendadas por 
10 dias. 

Nos recem-nascidos de maes com sifilis 
adequadamente tratada 

• Se o recem-nascido apresentar VDRL positivo, com titulo supe¬ 
rior ao materno, procurar alteragoes clinicas, radiologicas, he¬ 
matologicas e/ou liquoricas. Se nao houver alteragoes no LCR, 
tratar com penicilina cristalina EV por 10 dias, na dose de 
50.000 UI /kg/ dose a cada 12 horas na primeira semana de vida 
e a cada 8 horas apos a primeira semana, ou com penicilina pro- 
caina 50.000 UI /kg/dose a cada 24 horas IM, por 10 dias; 

• se o liquor estiver alterado, usar apenas a penicilina cristalina 
nas doses anteriores, EV, por 10 dias. Se o recem-nascido for 
assintomatico e apresentar VDRL com titulagao igual ou infe¬ 
rior a materna ou VDRL negativo, pode-se fazer apenas o se- 
guimento ambulatorial; 

• diante da impossibilidade de garantir o seguimento ambulato¬ 
rial, aplicar a penicilina benzatina na dose unica de 50.000 UI/ 
kg IM. A opgao de manter o tratamento por 10 dias tern se mos- 
trado satisfatoria. Em caso da interrupgao do esquema terapeu- 
tico por periodo superior a 24 horas, ha necessidade de reiniciar 
o esquema. 

Nao ha necessidade de isolar os recem-nascidos portadores de 
sifilis congenita. Passadas as primeiras 24 horas apos o inicio 
da antibioticoterapia, o risco de transmissao da doenga e mi- 
nimo. A negativagao do VDRL ocorre apos 12 a 15 meses do 
tratamento. Nenhum recem-nascido deve ter alta hospitalar 
ate que a sorologia materna seja conhecida. A sifilis congenita 
tornou-se uma doenga de notificagao compulsoria. 5 ’ 7 ’ 8 

Seguimento 

Por causa do risco de reativagao da doenga em 14% dos casos, 
recomenda-se o seguimento clinico ambulatorial e laborato- 
rial da sifilis congenita. 7 
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5. Avaliagao mensal ate o 6 Q mes de vida e bimestral ate 12 Q mes. 

6. VDRL com 1,3,6,12 e 18 meses de idade, interrompendo o se- 
guimento com dois exames negativos nao consecutivos. 

7. Diante de elevagao do titulo sorologico ou nao negativagao ate 
os 18 meses de idade, reinvestigar a crianga e proceder ao 
tratamento. 

8. Realizar teste treponemico para sifilis apos 18 meses de idade. 

9. Seguimento oftalmologico, neurologico e audiologico semes- 
tralmente, por 2 anos. 

10. Em caso de neurossifilis, reavaliagao liquorica a cada 6 meses, 
ate a normalizagao. 

11. 0 teste da orelhinha normal nao afasta a necessidade de exa¬ 
mes especificos para avaliar a surdez. 

12. Nos casos de criangas tratadas de forma inadequada, deve-se 
proceder a reavaliagao clinicolaboratorial e reiniciar o trata¬ 
mento da crianga. 

13. Apos os 18 meses, os testes treponemicos devem ser nao rea- 
gentes nos casos de tratamento no periodo neonatal, uma vez 
que nao haveria tempo para formagao de anticorpos especificos 
pela crianga. Em casos tratados apos os 12 meses de vida, anti¬ 
corpos detectados nos testes treponemicos podem representar 
cicatriz imunologica e o controle de cura sera feito pelo VDRL. 

Prevengao 

A melhor prevengao da sifilis congenita e feita pelo tratamento 
adequado da gestante com sifilis e de seu parceiro, o que im- 
plica necessidade de garantir o acesso ao cuidado pre-natal. 

Rubeola congenita 

A infecgao intrauterina causada pelo vims da rubeola pode 
apresentar-se de duas formas: 

• infecgao congenita da rubeola: engloba todos os eventos asso- 
ciados a infecgao intrauterina pelo virus da rubeola (abortos, 
natimortos, combinagao de defeitos e tambem a infecgao as- 
sintomatica); 

• sindrome da rubeola congenita (SRC): refere-se a variedade 
de defeitos presentes em neonatos filhos de maes que apre- 
sentaram infecgao pelo virus da rubeola durante a gestagao 
(deficiencia auditiva, catarata, defeitos cardiacos, etc.). 

Agente etiologico 

Virus RNA do genero Rubivirus e familia Togaviridae. 
Epidemiologia 

A SRC e rara em paises desenvolvidos, em razao dos progra- 
mas de imunizagao existentes. 

Nos paises subdesenvolvidos ou mesmo naqueles em de- 
senvolvimento, a incidencia da SRC permanece alta, com uma 
taxa que varia entre 10 e 90 por 100.000 nascidos vivos. 

A transmissao materno-fetal do virus da rubeola ocorre via 
placenta, cerca de 5 a 7 dias apos a inoculagao materna. 0 ris- 
co de ocorrer essa transmissao e maior nas primeiras 10 sema- 
nas de gestagao. Entretanto, o risco de ocorrer malformagoes 
prolonga-se ate a 18- a 20 a semana. Apos esse tempo, os defei¬ 
tos congenitos sao raros. 10 


Quadro clinico 

Na infecgao congenita da rubeola, predominam manifesta¬ 
goes de infecgao cronica, como morte fetal, parto prematuro e 
defeitos congenitos classicos da SRC (perda auditiva, catarata 
e cardiopatia congenita). Outros achados, como meningoen- 
cefalite, pneumonia intersticial, lesoes osteoliticas, retinopa- 
tia, glaucoma, hepatomegalia, ictericia, petequias, adenopatia, 
anemia hemolitica e trombocitopenia, podem ser encontra- 
dos no periodo neonatal. 

As manifestagoes clinicas da infecgao congenita da rubeola 
dependem do periodo em que ocorreu a infecgao materna. A 
incidencia de defeitos anatomicos e maior nos recem-nasci- 
dos de maes infectadas no primeiro trimestre da gestagao. 
Crescimento intrauterino retardado pode ser a unica sequela 
quando a infecgao materna ocorrer no terceiro trimestre da 
gestagao. 

Manifestagoes precoces 

• Perda auditiva: aproximadamente 2/3 dos neonatos apresen- 
tam algum grau de perda auditiva bilateral; 

• cardiopatias congenitas: cerca de 50% apresentam algum 
tipo de defeito cardiaco estrutural, sendo mais comuns a per- 
sistencia do canal arterial e a estenose de ramos da arteria 
pulmonar; 

• catarata: ocorre em 25% dos casos; 

• microcefalia: ocorre em 27% dos casos. 

Manifestagoes tardias 

• Perda auditiva: a mais comum, ocorrendo em 80% dos pa- 
cientes. Usualmente e neurossensorial, bilateral, e a severida- 
de varia de moderada a grave, com progressao ao longo do 
tempo; 

• disturbios endocrinos: cerca de 1% dos casos desenvolve dia- 
bete melito na infancia e adolescencia e 5% apresentam pato- 
logias da tireoide; 

• panencefalite: ocorre a partir da 2 3 decada de vida, sendo pro¬ 
gressiva e fatal. 10 

Diagnostico 

A infecgao congenita da rubeola deve ser suspeitada em: 

• todos os recem-nascidos de mae com rubeola documentada 
ou mesmo suspeitada em qualquer tempo da gestagao. 0 uso 
de imunoglobulina para tratamento da rubeola materna nao 
garante protegao contra a infecgao do feto; 

• todos os recem-nascidos com crescimento intrauterino retar¬ 
dado ou portadores de manifestagoes clinicas compativeis 
com a SRC; 

• todos os recem-nascidos que apresentem alteragoes significa- 
tivas no teste de triagem auditiva. 

Avaliagao geral 

Hemograma completo, testes de fungao hepatica, radiografia 
de ossos longos, fundoscopia, audiometria, neuroimagem (ul- 
trassonografia de cranio, TC de cranio), estudo do liquor, eco- 
cardiograma (em recem-nascidos que apresentem alteragoes 
na ausculta cardiaca). 
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Avaliagao especifica 

• Sorologia: a pesquisa de anticorpos IgM e IgG nos recem-nas- 
cidos e nas criangas suspeitas deve ser realizada o mais breve- 
mente possivel e antes de completarem 1 ano de idade, uma 
vez que os niveis desses anticorpos tendem a diminuir ao lon- 
go do tempo. A detecgao de anticorpos IgM no sangue do cor- 
dao umbilical indica infecgao recente pelo vims da rubeola. 
Niveis de IgG mais elevados que o materno ou persistente- 
mente altos tambem confirmam infecgao congenita pelo virus 
da rubeola. Os anticorpos IgG maternos possuem vida media 
de 30 dias e decrescem de 4 a 8 vezes nos primeiros 3 meses 
de vida, devendo desaparecer entre 6 e 12 meses de idade; 10 

• PCR: o virus da rubeola pode ser detectado por meio da PCR, 
pela identificagao do RNA viral. Pode ser pesquisado em va- 
rios liquidos organicos, como secregoes da orofaringe, respi- 
ratorias, liquido amniotico, urina e liquor; 

• isolamento viral: o virus da rubeola pode ser isolado a partir 
de secregoes da orofaringe ou ser cultivado em amostras de 
sangue periferico, placenta, urina e liquor. 

Tratamento 

Nao existe tratamento especifico para a infecgao congenita 
pelo virus da rubeola. 0 uso de agentes antivirais ou imuno- 
globulina especifica nao altera a evolugao da doenga, nem pos- 
sui qualquer efeito sobre o tempo de excregao do virus. Por- 
tanto, nos casos de SRC, suas manifestagoes devem ser 
abordadas da mesma forma que os neonatos nao portadores 
dessa sindrome: 11 

• perda auditiva: encaminhar para o otorrinolaringologista; 

• catarata: encaminhar para o oftalmologista; 

• pneumonia intersticial: pode ser necessario o uso de ventila- 
gao mecanica em UTI neonatal; 

• cardiopatia congenita: encaminhar para o cardiologista; 

• meningoencefalite: tratamento de suporte para a estabiliza- 
gao hemodinamica e controle das convulsoes. 


Tabela 3 Avaliagao da rubeola 


Periodo de 
coleta 

Pesquisa 

Resultado 

Conduta 


IgM 

Positivo 

Confirmar caso 

Logo ao 
nascimento 
ou quando da 
suspeita de 

SRC 

Negativo 

Realizar pesquisa 
de IgG 

IgG 

Positivo 

Coletar 2- amostra 
apos 5 meses 



Negativo 

Descartar caso 

Apos 5 meses 
da primeira 
coleta 


Se o IgG 
mantiver o 
titulo anterior 
ou for maior 

Confirmar caso 

IgG 

Se houver 
queda 

acentuada do 
titulo de IgG, 
comparado 
ao anterior 

Descartar caso 


Fonte: Ministerio da Saude - Doengas Infecciosas e Parasitarias - Guia de 
bolso, 2010 


Prognostico 

Estima-se o risco de mortalidade em portadores de SRC em 
20%. 10 Neonatos portadores de meningoencefalite, cardiopa- 
tias congenitas e pneumonia intersticial possuem risco de 
mortalidade maior quando comparados aqueles com manifes¬ 
tagoes de menor gravidade, como catarata e perda auditiva. 

Prevenpao 

• Vacinagao: unica forma de prevenir a rubeola. Recomenda-se 
que todas as mulheres em idade fertil ou que pretendam en- 
gravidar fagam uso da vacina; 

• isolamento: gestantes devem ser afastadas de pessoas com 
suspeita de rubeola. Na ocorrencia de contato com caso confir- 
mado, devem ser avaliadas sorologicamente e acompanhadas. 

Recem-nascidos portadores de SRC, quando internados, de¬ 
vem ser colocados em isolamento de contato. 

Herpes simples virus 

A infecgao congenita pelo HSV, embora de baixa prevalencia, e 
responsavel por 0,2% de todas as internagoes no periodo neo¬ 
natal e por 0,6% de todas as mortes nesse mesmo periodo nos 
Estados Unidos. 

0 HSV e virus DNA membro da familia Herpesviridae. 
Infecta o ser humano atraves de inoculagao oral, genital, mu¬ 
cosa conjuntival ou pele com solugao de continuidade. Dai 
infecta os nervos terminais de onde e transportado, via axo- 
nios, ate as raizes ganglionares dorsais, onde permanece 
latente durante toda a vida do hospedeiro. No estado de 
latencia, esses virus nao sao suscetiveis as drogas antivirais. 

Dois tipos de HSV de interesse humano sao descritos: 
HSV1 e HSV2. 12 

Epidemiologia 

Estima-se que a infecgao neonatal pelo HSV ocorra em 
1/3.000 a 1/20.000 nascimentos nos Estados Unidos. Sao 
descritos 3 modos de transmissao da infecgao: 

• intrauterina: muito rara. Ocorre por meio de viremia materna 
ou infecgao ascendente do trato genital, mesmo com mem- 
branas integras; 

• perinatal: responde por 85% do total. Ocorre por meio do con¬ 
tato do recem-nascido com o trato genital materno infectado, 
com lesoes ou nao; 

• pos-natal: cerca de 10% das infecgoes; ocorre quando urn cui- 
dador com infecgao ativa (p.ex., herpes labial) tern contato 
proximo com urn recem-nascido. 11 

Quadro clinico 
Infecgao intrauterina 

Na infecgao transmitida por viremia materna predominam si- 
nais de infecgao placentaria, como infarto, necrose, calcifica- 
goes e sinais de envolvimento fetal grave como hidropsia. A 
morte do concepto geralmente ocorre. Os sobreviventes 
exibem lesoes de pele (vesiculas, ulceragoes ou cicatrizes), 
lesoes oculares e graves anomalias do SNC, como microcefalia 
e hidranencefalia. 
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Infecgao perinatal 

• Doenga localizada na pele, olhos e boca: os sintomas estao 
presentes nas primeiras duas semanas de vida. As lesoes de 
pele apresentam-se como vesiculas agrupadas sob uma base 
eritematosa que podem estar localizadas ou disseminadas. A 
presenga de hiperemia conjuntival, associada a lacrimeja- 
mento intenso, chama a atengao para o diagnostico. Vesiculas 
na regiao periorbital, ceratite e coriorretinite tambem podem 
fazer parte do quadro. 0 acometimento da orofaringe caracte- 
riza-se pela presenga de ulceras na boca, palato e lingua; 

• doenga do SNC: os sintomas iniciam-se em torno da segunda 
ou terceira semana de vida. Cerca de 60 a 70% dos recem-nas- 
cidos com lesoes na pele apresentam envolvimento do SNC. 
As manifestagoes clinicas incluem: convulsoes, letargia, irri- 
tabilidade, tremores, recusa alimentar, instabilidade termica 
e fontanela anterior tensa. 0 liquor apresenta pleiocitose a 
custa de celulas mononucleares, glicose relativamente baixa 
e proteina moderadamente elevada. 0 eletroencefalograma 
(EEG) apresenta alteragoes precoces, como descargas epilep- 
tiformes focais ou multifocais; 

• doenga disseminada: ocorre em 25% dos casos. Envolve 
multiplos orgaos, como figado, pulmoes, adrenais, SNV, 
pele, olhos e boca. As manifestagoes clinicas sao muito se- 
melhantes a sepse causada por outros microrganismos e in¬ 
cluem febre ou hipotermia, apneia, letargia, irritabilidade, 
desconforto respiratorio, distensao abdominal. Com a pro- 
gressao da doenga, podem surgir hepatite, ascite, ictericia, 
neutropenia, trombocitopenia, coagulagao intravascular 
disseminada, derrame pleural, enterocolite necrotizante, 
convulsoes e choque. A mortalidade ultrapassa 80% nessa 
forma de doenga. 11 

Diagnostico 

Todos os recem-nascidos que apresentem algum grau de sus- 
peigao clinica devem ser submetidos ao rastreamento para in¬ 
fecgao por HSV. Os testes laboratoriais incluem hemograma 
completo, transaminases, bilirrubinas, ureia e creatinina, 
amonia, PCR para HSV DNA no sangue, liquor com PCR para 
HSV DNA, swab das lesoes de pele e mucosas para identifica¬ 
gao do HSV por imunofluorescencia direta e cultura viral. 

0 isolamento do virus em cultura de tecidos e sangue e a 
tecnica mais especifica para o diagnostico da infecgao pelo 
HSV, mas nao e urn metodo disponivel na pratica diaria. As- 
sim, a detecgao do HSV DNA pela PCR tern sido o metodo de 
escolha para o diagnostico de infecgao pelo virus HSV por 
causa de sua alta sensibilidade. Entretanto, resultados falso- 
-negativos podem ocorrer principalmente no liquor, quando 
existir grande quantidade de hemacias ou proteina elevada. A 
imunofluorescencia direta e urn metodo que permite rapida 
identificagao do antigeno viral, alem de identificar o tipo 
(HSV1 ou HSV2). Os testes sorologicos normalmente nao aju- 
dam no diagnostico da infecgao neonatal, mas podem ser 
usados no pre-natal, como metodo de prevengao da infecgao 
congenita. 


Avaliacao por bioimagem 

A ultrassonografia fetal pode ser util ao demonstrar as lesoes 
no cerebro fetal, porem, ao nascimento, o diagnostico deve ser 
confirmado pela ressonancia magnetica, que tern mostrado 
melhor sensibilidade que a TC, principalmente no acompa- 
nhamento de lesoes cerebrais. 

A radiografia de torax pode ser util para demonstrar pneu- 
monite intersticial, e a ultrassonografia abdominal pode mos- 
trar o envolvimento do figado, rins e ascite. 12 

Tratamento 

0 tratamento da infecgao por HSV e feito com aciclovir, EV, na 
dose de 60 mg/kg/dia, dividido em 3 doses diarias, a cada 
8 horas. 13 0 tempo de terapia antiviral depende do tipo de 
infecgao. Na doenga localizada na pele, olhos e boca, o tempo 
minimo e de 14 dias. Na doenga de envolvimento sistemico ou 
que atinge o SNC, o tratamento minimo e de 21 dias. 0 ganci¬ 
clovir pode ser usado como terapeutica alternativa, na dose de 
6 mg/kg/dose a cada 12 horas. 13 

Prognostico 

Depende do tipo de apresentagao clinica: 

• na doenga disseminada, a mortalidade dentro de 1 ano e de 
29%, e cerca de 80% dos sobreviventes podem apresentar 
exame neurologico normal; 

• na doenga do SNC, a mortalidade dentro de 1 ano e em torno 
de 4%, porem somente 30% dos sobreviventes apresentam 
exame neurologico normal; 

• na doenga da pele, olhos e boca, a mortalidade e rara, e me- 
nos de 2% dos que receberam tratamento com aciclovir apre¬ 
sentam retardo no desenvolvimento neuropsicomotor. 

Prevengao 

As estrategias de prevengao da infecgao intrauterina e perina¬ 
tal pelo HSV passam pela identificagao das gestantes de alto 
risco, indicagao de cesariana e terapia antiviral materna: 

• gestantes com infecgao ativa devem ser mantidas sob precau- 
goes de contato, e o parto cesariano deve ser indicado ate 4 
horas apos o rompimento das membranas; 

• recem-nascidos internados com infecgao ativa devem ser 
mantidos em isolamento de contato, no mesmo quarto que as 
maes; 

• recem-nascidos cujas genitoras apresentem lesoes herpeticas 
na mama nao devem ser amamentados na mama afetada e as 
lesoes devem ser cobertas para evitar a contaminagao; 

• parentes e outros individuos portadores de lesoes herpeticas 
(herpes labial, gengivoestomatite) nao devem entrar em con¬ 
tato com o recem-nascido; 

• o risco de transmissao e maior em recem-nascidos de parto 
vaginal, com mais de 4 horas de ruptura das membranas; 

• o risco de transmissao e baixo (menor que 2%) em recem- 
-nascidos de maes com infecgao recorrente; 

• ainda nao existem vacinas licenciadas e efetivas contra os vi¬ 
rus HSV1 e HSV2. 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar os principals sinais e sintomas das infecgoes 
congenitas mais prevalentes. 

• Solicitar exames laboratoriais e de bioimagem para 
confirmagao da suspeita clfnica. 

• Elaborar piano terapeutico especifico. 

• Conversar com os pais sobre o prognostico. 

• Tomar as medidas preventivas para evitar a transmissao. 
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INFECCOES PERINATAIS: 
SEPSE NEONATAL PRECOCE 
E TARDIA 

Durval Batista Palhares 

Carmen Silvia Martimbianco de Figueiredo 


Introdupao 

A sepse neonatal e uma sindrome clinica em uma crianga de 
28 dias de vida ou mais jovem, que se manifesta por sinais sis- 
temicos de infecgao e/ou isolamento no sangue de um agente 
patogenico. 1 

Recem-nascidos sao mais vulneraveis a desenvolverem 
sepse do que criangas mais velhas e adultos, pois apresentam 
sistema imunologico imaturo, sendo os prematuros de maior 
risco para a patologia. A sepse e uma das principais causas de 
morte no periodo neonatal, com taxa de mortalidade de ate 
50% nos casos nao tratados em tempo habil. 

A sepse neonatal e caracterizada por precoce e tardia. Cerca 
de 85% dos recem-nascidos com sepse precoce apresentam 
manifestagoes nas primeiras 24 horas de vida e o restante ate 
72 horas de vida. No recem-nascido prematuro, as manifesta¬ 
goes clinicas sao ainda mais precoces. A sepse precoce esta as- 
sociada com organismos adquiridos da mae, via placentaria, 
via ascendente do colo uterino, adquirida, de uma infecgao 
urinaria materna ou, ainda, durante a passagem no trajeto do 
canal de parto. Os organismos mais associados com infecgao 
precoce sao o estreptococo do grupo B (EGB, S. agalactie ) e a 
Escherichia coli 2 

Epidemiologia 

A incidencia de sepse neonatal e menor em recem-nascidos de 
termo, de 1 a 2 casos por 1.000 nascidos vivos, e e inversamen- 
te proporcional a idade gestacional ao nascimento. Taxas de 
sepse sao 7 a 10 vezes maiores em bebes de muito baixo peso. 2 
O tipo de microrganismo na sepse neonatal tern mudado ao 
longo do tempo, e essa mudanga se deve a fatores maternos, 
raga, idade gestacional. Tambem, as sepses comportam-se di- 
ferentemente em diferentes lugares do mundo. 3 

A incidencia de sepse pelo EGB tern diminuido em razao da 
problaxia intraparto, mas, mesmo assim, a infecgao pelo EGB 
continua alta nos Estados Unidos, seja como causa de sepse 
precoce ou como tardia. 4 


Fatores de risco 

As causas de infecgao neonatal podem ser de origem intraute- 
rina, intraparto e infecgoes pos-natal. Para situagoes com 
mais de um fator de risco, ha 15% de maior chance de sepse. 

Fatores intrauterinos 
Desnutrigao materna e fetal; 
abortos recorrentes; 
febre materna; 

ruptura prematura de membranas amnioticas > 18 horas; 
falta de pre-natal ou pre-natal incompleto; 
maes com membranas integras mas que foram submetidas a 
cerclagem ou amniocentese; 

mae portadora de EGB sem problaxia intraparto ou problaxia 

incompleta; 

corioamnionite; 5 

taquicardia materna (> 100 bpm); 
taquicardia fetal (160 movimentos/min). 

Intraparto 
Parto prolongado; 
liquido amniotico fetido. 

Infecgao urinaria materna 
Mae internada em UTI; 
febre materna; 

ruptura prematura de membranas. 

Fatores neonatais 
Sexo masculino; 
indice de Apgar baixo; 

prematuridade, principalmente muito baixo peso e extremo 
muito baixo peso; 

liquido amniotico tinto de meconio; 

mao colonizada com EGB nao tratada no intraparto; 

recem-nascido que teve necessidade de ressuscitagao. 
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Patogenese 

Sepse de inicio precoce e habitualmente ocasionada por trans- 
missao vertical de bacterias do liquido amniotico contaminado 
ou durante o parto vaginal por bacterias do trato genital mater- 
no. A corioamnionite aumenta a chance de sepse neonatal de 1 
a 4%. 6 Sepse de inicio precoce e debnida como o aparecimento 
de sintomas dentro dos primeiros dias de vida. Embora haja 
variabilidade da idade de inicio, alguns especialistas a definem 
como infecgao da corrente sangmnea em < 72 horas de vida, 
embora, como referido anteriormente, a maioria, 85%, mani- 
feste-se nas primeiras 24 horas de vida. 7 

A sepse de inicio tardio pode ser adquirida por infecgao trans¬ 
versal materna, com colonizagao neonatal e manifestagao clinica 
tardia, por transmissao horizontal com contato direto com traba- 
lhadores (medicos, enfermeiras, auxiliares de enfermagem, pro- 
bssionais paramedicos) ou por instrumentos e materiais conta- 
minados das unidades neonatais. Lesoes de pele, cateteres 
vasculares e tubos endotraqueais sao fontes de colonizagao e de- 
senvolvimento de infecgoes neonatais tardias. 8 

Fatores metabolicos, incluindo hipoxemia, acidose metabo- 
lica, hipotermia, doengas metabolicas herdadas, como galacto¬ 
semia, contribuem para maior risco de doenga infecciosa. 8 

Manifestagdes clmicas 

0 recem-nascido com sepse nao tern urn padrao clinico bem 
debnido, e cada crianga pode se apresentar de uma forma di- 
ferente. Alguns podem, inicialmente, apresentar apenas uma 
estase gastrica, instabilidade da temperatura, hipotermia, 
que e muito frequente nos prematuros, taquipneia, apneia. 
Abaulamento de fontanela e convulsoes podem ser manifes- 
tagoes clmicas em recem-nascido com sepse tardia. 
Hipoatividade e vomitos tambem sao manifestagoes frequen- 
tes na suspeita de sepse. 0 recem-nascido pode, ainda, apre¬ 
sentar queda da saturagao de oxigenio, hipotensao arterial, 
ma perfusao e hipotonia. 

E importante o medico perceber precocemente que o re¬ 
cem-nascido apresenta urn padrao anormal de evolugao e que 
deve ser investigado e, obviamente, sempre fazer uma boa 
historia da evolugao do trabalho de parto, do parto, dos dados 
maternos e das condigoes de nascimento. Alem do mais, os 
exames laboratoriais contribuem para o diagnostico. 

Diagnostico clinico 

0 isolamento de uma bacteria patogenica por hemocultura e o 
unico metodo que realmente conbrma o diagnostico de sepse 
neonatal. 0 resultado da hemocultura demora alguns dias e 
em torno de 10% sao falso-negativos. Portanto, a avaliagao cli¬ 
nica e a solicitagao de outros exames laboratoriais, alem do 
inicio do tratamento empirico, tern sido uma rotina nos cen- 
tros de neonatologia. Com o resultado da hemocultura, o es- 
quema antibiotico pode ser mudado, caso a crianga nao esteja 
apresentando uma boa evolugao clinica. 

0 diagnostico clinico e dificil, uma vez que nao existe urn 
achado especibco que caracterize sepse e que muitas manifes¬ 
tagoes clmicas sejam confundidas com outros problemas 
clinicos. Protocolos utilizados para criangas maiores e com 


infecgao grave nao sao adequados para recem-nascidos. 9 Em 
razao da dibculdade do diagnostico exclusivamente clinico de 
sepse neonatal, exames laboratoriais sao utilizados no diag¬ 
nostico clinico. 

Na pratica, urn diagnostico presuntivo de sepse autoriza o 
medico iniciar uma terapia antimicrobiana baseado nos sinto¬ 
mas e sinais, tempo de evolugao, fatores de risco materno e neo¬ 
natal, situagao de mae portadora de EGB, ruptura prolongada 
de membranas e ate mesmo mae que recebeu antibiotico intra- 
parto adequadamente, caso haja indicagao. Probssionais de- 
vem valorizar maes que tiveram no pre-natal cultura para EGB 
negativa e recem-nascidos de termo que desenvolveram mani¬ 
festagao clinica de sepse precoce por essa bacteria. 1012 0 prog¬ 
nostic de sepse e ruim e a suspeita clinica deve ser agugada em 
razao das sequelas, assim como maior mortalidade. A suspeita 
de sepse por EGB deve ser levantada em qualquer recem-nasci¬ 
do cuja mae realizou ou nao pre-natal, em maes com corioam¬ 
nionite (comprovada ou suspeita) e recem-nascidos cujas maes 
tinham indicagao para problaxia de antibiotico intraparto. 

De acordo com a Academia Americana de Pediatria 7 ’ 13 e al- 
goritmo do Center for Disease Control and Prevention (CDC), 
dehne-se a conduta frente ao quadro que se apresenta. 14 Na Fi- 
gura 1, as ramibcagoes no algoritmo incluem aparencia clinica 
no momento do nascimento ou durante o periodo de observa- 
gao no hospital, corioamnionite materna, indicagoes e ade- 
quagao prohlatica materna do EGB (Tabela 1), idade 
gestacional e tempo de rotura de membranas. 14 

Recem-nascido a termo assintomatico 1516 

Recem-nascidos a termo assintomaticos e com fator de risco 
devem ser avaliados por uma hemocultura e talvez uma pro- 
teina C reativa e urn hemograma completo. 15 E preciso obser- 
var a evolugao e aguardar os resultados laboratoriais. 

Nos casos em que o recem-nascido e nascido de uma mae 
com febre (> 38°C) antes do parto e ate 24 horas pos-parto, de- 
vem-se colher os exames de investigagao (hemograma, hemo¬ 
cultura e proteina C reativa) e iniciar o tratamento empirico. 

No caso de crianga assintomatica, nascida de mae com 
bolsa rota > 18 horas, sem febre materna ou outros sinais su- 
gestivos de sepse neonatal, o recem-nascido deve ser obser- 
vado no hospital por 48 horas. Se aparecerem sinais sugesti- 
vos de sepse, deve-se rastrear com hemocultura, hemograma, 
proteina C reativa e liquor e iniciar a terapia antimicrobiana. 

Se uma crianga que era assintomatica desenvolve sinais de 
sepse apos o inicio de antibioticoterapia, deve-se coletar no- 
vamente exames laboratoriais (hemograma, proteina C reati¬ 
va, liquor com cultura, hemocultura), alem de cultura de ou¬ 
tros sitios, como lesoes de pele, urocultura, etc. 

Recem-nascidos a termo sintomatico devem ser avaliados e, 
no minimo, deve-se solicitar hemograma, cultura de sangue, li¬ 
quor e proteina C reativa, alem de iniciar terapia antimicrobiana. 

Recem-nascidos de termo com sinais de sepse tardia devem, 
no minimo, ser avaliados com urn hemograma (com diferen- 
cial da serie branca), hemocultura, urocultura e de outros lo¬ 
cals, como lesao de pele, osso, derrames. Antibioticoterapia 
empirica deve ser iniciada. 
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Sinais de sepse neonatal? 


Sim 


Evolupao diagnostica completa 
Terapia antibiotica 


Nao 


Corioamnionite materna? 


Sim 


Evolupao limitada 
Terapia antibiotica 


Nao 


Profilaxia EGB indicada 
para maes? 


Sim 


Mae recebeu EV penicilina, ampicilina 
ou cefazolina > 4 h antes do parto? 


Nao 


Cuidados clinicos 
de rotina 


Sim 


Observapao > 48 h 


Nao 


> 37 semanas e membrana 
rota < 18 h? 


Sim 


Observapao > 48 h 


Nao 


RN < 37 semanas ou bolsa 
rota > 18 h? 


Sim 


v 

Evolupao limitada 
Observapao > 48 h 


Figura 1 Prevengao secundaria de infcio precoce de estreptococos do grupo B doenga (GBS) em recem-nascidos. 
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Tabela 1 Prevengao da doenga pelo EGB neonatal: indicagoes e nao indicagoes profilaticas do uso de antibioticos 
intraparto 


Indicada profilaxia intraparto para EGB 

Nao indicada profilaxia intraparto para EGB 

Recem-nascido previo com doenga pelo EGB 

Colonizagao pelo EGB em gestagao anterior, exceto se 
paciente na gestagao atual apresenta cultura positiva para 

EGB 

Gestante com bacteriuria pelo EGB em qualquer trimestre da gestagao 
atual 

Bacteriuria pelo EGB em gestagao anterior, exceto se ha 
indicagao profilatica para o EGB na gestagao atual 

Cultura para EGB positiva na gestagao atual, com excegao se for 
realizada cesarea programada, paciente sem trabalho de parto, ou 
ruptura de membranas amnioticas 

Cultura negativa para EGB vaginal e retal no final da gestagao 
atual, independentemente dos fatores de risco intraparto 

Desconhecimento de colonizagao pelo EGB no inicio de trabalho de 
parto e nas seguintes condigoes: 
parto < 37 semanas 
bolsa rota > 18 h 
temperatura intraparto > 38°C 

NAAT positivo intraparto para EGB 

Cesarea programada na ausencia de trabalho de parto ou 
ruptura de membranas amnioticas, independentemente da 
colonizagao pelo EGB ou idade gestacional 


NAAT: testes de amplificagao de acidos nucleicos. 
Fonte: adaptada de Verani et al. 2010. 14 . 


Diagnostico diferencial 16 

• Infecgoes virais por citomegalovirus, herpes simples, vims da 
influenza, virus sincicial respiratorio, enterovirus; 

• sifilis; 

• toxoplasmose congenita, malaria congenita; 

• infecgao fungica; 

• outras infecgoes bacterianas, como infecgao do trato urinario, 
osteomielite, artrite septica, etc. 

Tambem podem ser motivos de confusao a cardiopatia conge¬ 
nita, hipoxia e erro inato do metabolismo. 

Exames laboratoriais 

1. Hemograma complete: coletado de 6 a 12 horas apos o parto. A 
relagao de neutrofilos imaturos por neutrofilos totals (relagao 
I/T) tern sido utilizada como marcador de sepse neonatal; 4 
quando elevada, tern uma maior correlagao com sepse. Em re- 
cem-nascidos de termo, o percentil 90 e de 0,27. Tern sido con- 
siderados valores de referenda relagao > 0,2.0 esgotamento das 
reservas da medula ossea pode apontar resultado falso-negativo. 
A relagao I/T nao e urn exame de extrema confiabilidade. 17 A 
contagem de leucocitos normals inicialmente pode ser observa- 
da em 50% dos casos de sepse comprovada com hemocultura. 
Leucocitos anormais em criangas nao infectadas podem ocorrer 
em decorrencia ao estresse do parto ou outros fatores. 18 

2. Proteina C reativa: presente na fase aguda, aumenta nas condi¬ 
goes inflamatorias, incluindo sepse. Urn valor de proteina C rea¬ 
tiva maior que 10 mg/dL e 90% sensivel na detecgao de sepse 
neonatal, embora nao seja especifica, podendo decorrer de ou¬ 
tras condigoes inflamatorias nao infecciosas, como febre mater- 
na, sofrimento fetal, parto estressante, asfixia perinatal, aspira- 
gao de meconio e hemorragia intraventricular. Ao nascimento, 
a proteina C reativa nao e urn teste sensivel, em razao das pro- 
prias condigoes do parto, e deve ser repetida posteriormente. 4 ’ 19 

3. Radiografia de torax: deve ser solicitada em toda crianga com 
desconforto respiratorio, observando-se infiltrados localiza- 


dos e, assim, obter o diagnostic de pneumonia, mas outros 
exames tambem devem ser solicitados, principalmente he¬ 
mocultura. 

4. Urocultura: nao necessita ser solicitada rotineiramente em re- 
cem-nascidos menores de 6 dias. Quando indicada, a urocul¬ 
tura deve ser realizada por pungao suprapubica ou por cateter 
vesical, com todas as condigoes de assepsia. 

5. Citocinas: as citocinas pro-inflamatorias 2 e 6, gama interfe¬ 
ron, fator de necrose tumoral e citocinas anti-inflamatorias 4 
e 10 estao aumentadas nos lactentes com infecgao. 20 ’ 21 

6. Procalcitonina: a procalcitonina e o precursor do peptidio da 
calcitonina. E libertada por celulas do parenquima em respos- 
ta a toxinas bacterianas, conduzindo a elevados niveis sericos 
em doentes com infecgoes bacterianas. E equivalente ou me- 
lhor do que a proteina C reativa para detectar infecgao bacte- 
riana no recem-nascido 18 . 

7. Hemocultura: e o exame mais importante no diagnostic da 
sepse neonatal. A sensibilidade da hemocultura e dependente 
do numero de culturas obtidas e do volume de sangue utiliza- 
do que e inoculado no frasco de cultura. Volume de sangue 
menor que 1,0 mL habitualmente nao apresenta resultados 
reais; o volume ideal e de 2,0 mL. 4 A sensibilidade de uma 
cultura de sangue para detectar bacteremia neonatal e de 
aproximadamente 90%. Na maioria dos casos de sepse neo¬ 
natal, uma cultura de sangue sera positiva dentro de 24 a 36 
horas. 16 Cateter arterial umbilical pode ser utilizado para a 
coleta do material logo apos a sua insergao. A coleta de san¬ 
gue de veia umbilical correlaciona-se mais com crescimento 
bacteriano por contaminagao da amostra. 4 

8. Aspirado gastric: os fetos engolem grandes quantidades de 
liquido amniotico diariamente e, portanto, leucocitos presen- 
tes no aspirado gastric representam uma resposta materna a 
inflamagao, sendo, entao, urn indicativo de infecgao. 4 

9. Aspirado traqueal: amostras de aspirado traqueal podem ter 
valor se coletadas imediatamente apos entubagao do recem- 
-nascido. 4 
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10. Pungao lombar: no relatorio da AAP de criangas com bactere¬ 
mia, a incidencia de meningite e tao alta quanto 23%. 0 
criterio de hemocultura nao e urn fator para pungao lombar, 
pois 38% das hemoculturas sao negativas em criangas com 
meningite. 4 Nao se justifica uma pungao lombar em uma 
crianga de alto risco, mas sem aparencia ou suspeita de infec- 
gao do sistema nervoso central, por exemplo, no caso de uma 
crianga com quadro de insuficiencia respiratoria decorrente 
de smdrome do desconforto respiratorio. 

A recomendagao da AAP para pungao lombar ocorre nos se- 
guintes casos: 

• qualquer crianga com hemocultura positiva; 

• bebes cujo curso clinico ou dados laboratoriais sugerem forte- 
mente sepse bacteriana; 

• bebes que pioram, mesmo ja recebendo tratamento antimi- 
crobiano; 

• valores do liquor controversos. E considerado normal < 10 ce- 
lulas/mL leucocitos. 4 Meningite por Gram-negativo causa 
maior aumento de celulas que meningite por Gram-positivo. 
A concentragao de proteinas no liquor considerada normal e 
abaixo de 100 mg/dL. 4 A concentragao de proteina no liquor 
diminui com a idade gestacional. 

A glicose do liquor corresponde em media 70 a 80% da amos- 
tra de sangue colhida no mesmo periodo. Glicorraquia baixa 
correlaciona com meningite, mas se houver demora na analise 
laboratorial, havera diminuigao dos numeros de leucocitos e 
de glicose. 4 A solicitagao da cultura do liquor e importante 
porque a meningite neonatal ocorre frequentemente em pa- 
cientes sem bacteremia e com demais achados de liquor nor¬ 
mal. 4 

11. Reagao em cadeia de polimerase (PCR): exame especffico e 
sensivel no diagnostico de doengas bacterianas e com resulta- 
dos em curto tempo. A sequencia de DNA presente em todas 
as bacterias, como porgoes que codificam o 16-S RNA-ribos- 
somal, tern sido usada para definir urn organismo, como uma 
bacteria. 22 Com a utilizagao de uma PCR -multiplex, mais de 
urn locus genetico com a utilizagao de mais de urn par de pri¬ 
mers , e possivel diferenciar varios agentes etiologicos respon- 
saveis pela sepse. 23 Com a PCR seria possivel determinar a 
presenga da sequencia do DNA bacteriano, demonstrando 
sua presenga, ou especificamente, com primers de bacterias 
conhecidas, com identificagao de urn DNA de uma determi- 
nada bacteria, direcionando, e assim, o tratamento. 

12. Escore de Rodwell: objetivando a melhor precisao no diag¬ 
nostico da sepse, Rodwell et al. desenvolveram urn escore 
que considera urn ponto para cada urn dos seguintes dados: 

• leucopenia ou neutrofilia; 

• elevagao de neutrofilos imaturos; 

• indice neutrofilico aumentado; 

• razao de neutrofilos imaturos sobre segmentados 
superior a 0,3; 

• plaquetopenia < 150.000. 


Para escore > 3 a sensibilidade de sepse e de 96% e a especifi- 
cidade e de 78%, aumentando, assim, a acuracia no diagnosti¬ 
co. Escore de 0 a 2 tern valor preditivo negativo de 99%. 

Etiologia 

Os microrganismos mais comumente associados com sepse 
neonatal precoce sao: 24 

• EGB; 

• E. coli; 

• Staphylococcus coagulase negativo; 

• H. influenzae ; 

• L. monocytogenes. 

Os microrganismos mais comumente associados com sepse 
de inicio tardio sao: 24 

• Staphylococcus coagulase negativo; 

• S. aureus; 

• E. coli; 

• Klebsiella; 

• pseudomonas; 

• enterobacter; 

• Candida; 

• EGB; 

• Serratia; 

• acinetobacter; 

• anaerobios. 

Tratamento 

Medidas de suporte 

0 monitoramento dos sinais vitais e importante, pois compli- 
cagoes agudas e potencialmente fatais que podem evoluir ao 
obito quando nao prontamente detectadas e tratadas sao uma 
constante. Assim, o controle dos parametros abaixo permite o 
correto seguimento e pronto diagnostico para a intervengao 
em momento oportuno: 

• frequencia cardiaca, frequencia respiratoria, enchimento ca- 
pilar, saturagao da hemoglobina, diurese e temperatura 
merecem vigilancia constante; 

• pressao arterial a intervalos regulares; 

• glicemia, glicosuria; 

• equilibrio eletrolitico; 

• equilibrio acidobasico pela avaliagao da gasometria. 

Em caso de choque, a reversao deve ser pronta, evitando a 
evolugao para o estagio irreversivel. 0 tratamento inicial deve 
ser feito com expansao com solugao cristaloide, de preferencia 
o soro fisiologico 0,9%, na dose de 10 a 20 mL/kg de peso, in- 
fundido em 30 minutos. 0 procedimento deve ser repetido se 
a pressao arterial media for menor que 30 mmHg ou se a diu¬ 
rese for inadequada/ausente. Drogas vasoativas podem ser 
necessarias, como: 

• dopamina: 5 a 7 mcg/kg/ min; 

• dobutamina: se permanecer com hipotensao apos expansao e 
dopamina em dose otimizada, ate uma dose de 10 a 15 meg/ 
kg/min; 
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• adrenalina: indicada nos casos em que ha dificuldade em 

manter pressao arterial media aceitavel para a idade gestatio¬ 
nal, iniciando com dose de 0,1 mcg/kg/min. 

Bicarbonato de sodio deve ser administrado quando se obser- 
va acidose metabolica documentada, sem melhora apos a cor- 
regao da volemia e sempre que BE estiver mais negativo que 
-10 na gasometria. 

A administragao de bicarbonato deve ser lenta, nunca em 
bolo, em razao da alta omolaridade, o que aumenta o risco de 
hemorragia central. 

0 suporte ventilatorio deve ser indicado sempre que neces- 
sario para manter a oxigenagao adequada. Bebes em sepse 
podem evoluir com apneia e falencia respiratoria decorrentes de 
comprometimento pulmonar, hipertensao pulmonar ou de 
causa central. 

Vale lembrar que o estado infeccioso demanda uma alta taxa 
de consumo metabolico, o que aumenta o catabolismo proteico, 
o consumo de oxigenio, o consumo de gordura, aumentando o 
quociente respiratorio. E importante adequar a oferta nutricio- 
nal, a fim de evitar o catabolismo e manter o estado nutricional 
do bebe, evitando-se assim a lipolise e o balango nitrogenado 
negativo. A instituigao de nutrigao, seja por via parenteral ou 
mesmo enteral, deve ser precoce, atentando-se para a adequada 
oferta proteica. Nos casos em que a via digestiva nao puder ser 
utilizada, manter o jejum e iniciar nutrigao parenteral. Na reali- 
mentagao e importante iniciar dieta enteral minima com colos¬ 
tra ou leite da propria mae do bebe, preferentemente sem o pro- 
cesso de pasteurizagao, para manter protegao da mucosa 
(imunoglobulinas e fator epitelial de crescimento das mucosas, 
alem de macrofagos e linfocitos presentes vivos no colostro e lei¬ 
te materno frescos) e estimular a peristalse intestinal. 

Concentrado de hemacias esta indicado nas perdas por 
hemorragias, para manter o hematocrito em 40% no bebe sep- 
tico. A infusao deve ser lenta, realizada em 3 a 6 horas, na dose 
del0al5mL/kg. 

Plasma fresco congelado esta indicado para os casos de 
sangramento por coagulagao intravascular disseminada, na 
dose de 10 mL/kg. 

0 concentrado de plaquetas esta indicado quando a conta- 
gem esta abaixo de 50.000/mm 3 , na dose de 10 mL/kg ou 1U 
do concentrado para cada 3 a 4 kg de peso. 

A imunoglobulina humana tern seu uso controverso. 
Estudos randomizados mostram que sua utilizagao nao apre- 
senta impacto positivo na mortalidade por sepse suspeita ou 
comprovada no recem-nascido. Sua utilizagao e mais reco- 
mendada para sepse tardia grave e em pacientes neutropeni- 
cos (< 500 neutrofilos/mm 3 ) e com choque septico, na dose 
de 750 mg/kg via endovenosa, em 2 a 4 horas, com o intuito 
de oferecer opsoninas e aumentar os neutrofilos sem, entre- 
tanto, melhorar a oferta de anticorpos especificos ao agente 
infeccioso. Pode ser repetida apos 1 semana. A utilizagao roti- 
neira como droga profilatica para sepse nao mostrou ehcacia, 
nao sendo indicada como medicagao preventiva. 25 

A transfusao de granulocitos pode ser utilizada em pacien¬ 
tes neutropenicos, na dose de 15 a 20 mL/kg de concentrado 


de celulas. E procedimento de alto custo, com dificuldades 
tecnicas para a sua obtengao, com poucos estudos e sem redu¬ 
gao na mortalidade. 

Fator estimulador de colonia de granulocitos e macrofagos 
humanos (rhGM-CSF) nao reduz a mortalidade, embora leve 
a melhora da neutropenia e a redugao da incidencia de infec¬ 
gao hospitalar em recem-nascidos com peso abaixo de 2.000 g, 
segundo estudos de Miura et al. 26 

Agente imunomodulador, a pentoxifilina foi usada em es- 
tudo europeu multicentrico, com a finalidade de inibir a pro- 
dugao do fator alfa de necrose tumoral, na dose de 5 mg/ 
kg/h por 6 horas, por via endovenosa, por urn periodo de 6 
dias, associada a antibioticoterapia. Houve redugao da mor¬ 
talidade e atenuagao da gravidade do quadra clinico, sem ne- 
nhum efeito adverso. Entretanto, essa e uma droga que re- 
quer mais ensaios clinicos multicentricos para ter seu uso 
rotineiro indicado. 27 

Tratamento na sepse neonatal 

Infecgao neonatal precoce 

Pelo fato de a sepse neonatal apresentar sinais e sintomas que 
podem estar presentes em outras patologias e que sao sinais 
muito comuns, o diagnostic empirico de sepse e muito 
frequente. 0 inicio do tratamento precoce de urn recem-nasci¬ 
do com suspeita de sepse definido pelo National Institute of 
Child Health and Human Development and Vermont Oxford 
Networks como sepse com inicio ate 3 dias de vida. 

0 tratamento inicial de sepse precoce e baseado nos patoge- 
nos mais frequentes, que sao o EGB e o E. coli. 28 A combinagao 
de ampicilina e urn aminoglicosideo (geralmente gentamicina), 
estaria indicada como terapia inicial, que tambem tern siner- 
gismo contra Listeria monocitogenes , 29 

A cefalosporina de 3- geragao (cefotaxima) tern a desvanta- 
gem do maior risco de resistencia bacteriana e infecgao por 
fungos. 30 A cefotaxima empirica poderia estar reservada nos ca¬ 
sos dos pacientes com meningite com suspeita de Gram-nega- 
tivo. 31 0 ceftriaxone e contraindicado no recem-nascido em ra¬ 
zao do maior risco de kernicterus. Pacientes sem foco de infecgao 
podem ser tratados por 10 dias. Sepse atribuida ao EGB deve ser 
tratada por 14 dias. 32 Outros focos decorrentes do EGB devem 
ser tratados por periodo mais longo. Meningite por Gram-nega- 
tivo deve ser tratada por 21 dias ou 14 dias apos cultura negativa. 
Tratamento de Gram-negativo deve ser realizado com cefotaxi¬ 
ma e urn aminoglicosideo ate que os resultados de suscetibili- 
dade sejam conhecidos. 3133 

Ao se planejar o tempo de terapia antimicrobiana do pa- 
ciente com sepse ou meningite, deve-se levar em conta se a 
mae recebeu antibioticos intraparto, pois uma cultura negati¬ 
va nao significa necessariamente que nao possa ser urn caso 
de uma cultura falso-negativa. Sendo assim, o tempo de tra¬ 
tamento pode estar associado com as condigoes clinicas do 
paciente. 

Tempo de tratamento (> 5 dias) tern sido recomendado em 
pacientes com suspeita de sepse precoce (e cultura negativa). 34 

Recem-nascidos com sinais clinicos de sepse com uma 
“alta probabilidade” de sepse de inicio precoce que necessitam 
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de agentes antimicrobianos logo apos o nascimento sao re¬ 
cem-nascidos com fatores de risco para sepse: corioamnionite 
materna, bolsa rota > 18 horas ou colonizagao pelo EGB. 0 
EGB nao e um fator de risco nos casos que a mae recebeu ade- 
quadamente a profilaxia intraparto ou nos casos de cesaria 
sem trabalho de parto e bolsa amniotica Integra. 35 

Infecpao neonatal tardia 

Se existe uma suspeita de infecgao nosocomial (sepse tardia), 
a cobertura de antibiotico deve ser dirigida aos organismos im- 
plicados (infecgoes hospitalares adquiridas), incluindo S. au¬ 
reus , S. epidermidis e especies de Pseudomonas. A maioria das 
estirpes de S. aureus produzem betalactamase, o que as tor- 
nam resistentes a penicilina G, ampicilina, carbenicilina e ti- 
carcilina. A vancomicina tern sido favorecida para essa cober¬ 
tura, no entanto existe a preocupagao de que o uso excessivo 
da droga possa levar a vancomicina-organismos resistentes, 
eliminando, assim, a melhor resposta a organismos resisten¬ 
tes a penicilina. Por essa razao, alguns medicos preferem a te- 
rapia de oxacilina nesse cenario. 

As cefalosporinas sao atraentes para o tratamento de infec¬ 
gao nosocomial por sua falta de toxicidade relacionada com a 
dose, concentragoes e sua capacidade de alcangar o soro e flui- 
do cerebrospinal adequado (LCR), no entanto, sua utilizagao 
tern levado a resistencia em organismos Gram-negativos. Cef- 
triaxona desloca bilirrubina da albumina serica e deve ser uti- 
lizada com precaugao em recem-nascidos com hiperbilirrubi- 
nemia significativa. Resistencia e sensibilidade para o 
organismo isolado de culturas sao usados com intuito de sele- 
cionar a droga mais eficaz. 

Aminoglicosideos e vancomicina tern o potencial de produ- 
zir ototoxicidade e nefrotoxicidade e devem, portanto, ser usa¬ 
dos com cautela. 0 nivel da droga no soro e avaliado em torno 
da terceira dose ou menos, 48 horas apos o inicio do tratamen¬ 
to, para determinar se os niveis estao dentro do intervalo tera- 
peutico. A dosagem de droga ou intervalo pode ter que ser 
ajustada para optimizar os niveis de droga no soro. Criangas 
que receberam aminoglicosideos devem passar por uma tria- 
gem audiologica antes da alta. 

Se os resultados da cultura sao negativos, mas o bebe tern 
sinais clinicos de sepse, o medico deve decidir se o tratamento 
deve ser continuado. Na maioria dos casos, 2 ou 3 dias depois, 
os resultados negativos devem permitir que o clinico esteja 
confiante de que a sepse e ausente, no entanto, um pequeno 
numero de bebes no exame postmortem teve os resultados ne¬ 
gativos durante a sua avaliagao de sepse inicial. 36 

Os autores da revisao Cochrane conclmram que nao ha pes- 
quisa suficiente para recomendar um tipo de tratamento anti¬ 
biotico para sepse neonatal tardia. 37 

0 tratamento de sepse neonatal tardia deve ser voltado 
para os tipos de bacterias que habitualmente estao envolvidos 
nesse tipo de sepse. Quando se tern uma cultura com a identi- 
ficagao da bacteria, o tratamento deve ser especifico. Diante 
da situagao de uma hemocultura negativa, o recem-nascido 
apresenta nao so fatores de risco, mas tambem sinais clinicos; 
o medico, portanto, tera que manter um tratamento empirico. 


Servigos que dispoem de biologia molecular devem fazer uma 
PCR com primer especifico com intuito de identificar DNA 
genomico das principais bacterias causadoras de sepse noso¬ 
comial. E preciso, ainda, valorizar que muitos recem-nascidos 
podem estar apresentando nao infecgoes bacterianas, mas vi¬ 
ral, por fungos, etc., e esses tipos de infecgoes podem fazer cli- 
nicas semelhantes a sepse bacteriana. 

As principais bacterias que causam sepse tardia neonatal 
sao: Staphylococcus epidermidis plasmocoagulase negativo, 
Staphylococcus aureus , Pseudomonas. Contudo, deve-se lem- 
brar que sepses tardias podem tambem ser decorrentes de 
EGB, E. coli ou mesmo outras bacterias. 

Todos os recem-nascidos com sepse tardia devem realizar 
uma pungao lombar para afirmar ou excluir meningite, con- 
forme o decorrer do acompanhamento e tempo de tratamento. 

Opgoes para associagao de drogas 

• Sepse adquirida na comunidade: ampicilina + gentamicina; 

• havendo evidencia de estafilococos: oxacilina + gentamicina/ 

amicacina; 

• havendo evidencia de meningite: adicionar cefotaxima. 

Politics para sepse nosocomial 
Nao e possivel a hipotese de uma polftica unica de antibiotico 
para o uso em todas as unidades de recem-nascidos. Cada uni- 
dade de recem-nascido deve ter sua propria polftica de anti¬ 
biotico com base nos padroes de sensibilidade local e do perfil 
de patogenos. Deve-se, de preferencia, escolher penicilina 
mais uma combinagao de aminoglicosideo. Cefalosporinas ra- 
pidamente podem induzir a produgao de resistencia e coloni¬ 
zagao fungica. 

Diretrizes que permitem um uso racional 
de antibioticos 

Se o organismo for sensivel a um antibiotico, com um espectro 
mais estreito ou mais baixo custo, a terapia deve ser alterada 
para esse antibiotico, mesmo que o recem-nascido esteja me- 
lhorando com os antibioticos empiricos. 

Se possivel, um unico antibiotico sensivel deve ser utiliza- 
do, exceto para a Pseudomonas , que requer a utilizagao de dois 
antibioticos sensiveis. 

Se os antibioticos empiricos sao relatados sensiveis, mas o 
neonato piorou, pode ser um caso de resistencia in vitro. Os an¬ 
tibioticos podem ser alterados para um antibiotico alternativo 
sensivel com o espectro mais estreito e de mais baixo custo. 

Se os antibioticos empiricos sao relatados resistentes, mas 
o neonato melhorou clinicamente, pode ou nao ser um caso 
de sensibilidade in vivo. Nesses casos, a avaliagao cuidadosa 
deve ser feita antes de decidir continuar com os antibioticos 
empiricos. Nao se deve continuar com antibioticos com resis¬ 
tencia in vitro em caso de Pseudomonas , Klebsiella, MRSA e 
em casos de infecgoes do SNC e infecgoes profundas. 

Se nenhum antibiotico foi relatado sensivel, mas um ou 
mais tern sido relatado “moderadamente sensivel”, a terapia 
deve ser alterada para esses antibioticos na dose mais elevada 
permitida. Nesses casos, utilizar uma combinagao. 
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Na sepse tardia para cobrir a infecgao estafilococica nosoco¬ 
mial, a primeira linha de antibioticos pode compreender de 
oxacilina de 100 mg/kg/dia e de um aminoglicosideo (genta- 
micina ou amicacina). Na sepse nosocomial, padrao de sensi- 
bilidade aos antibioticos de organismos responsaveis pela in¬ 
fecgao no servigo deve ser conhecido, e a terapia com 
antibioticos deve ser em conformidade. Normalmente, 
estafilococos e bacilos Gram-negativos ( Pseudomonas, Kleb¬ 
siella ) devem ser cobertos utilizando aminoglicosideo (genta- 
micina ou amicacina) e uma cefalosporina de terceira (cefota- 
xima). Para a infecgao por estafilococos resistentes, a 
vancomicina (30 mg/kg/dia) deve ser usada. 38 

A resistencia bacteriana aos antibioticos disponiveis e um 
problema global, com graves consequencias para a saude pu- 
blica. 0 uso excessivo de agentes antimicrobianos e responsa- 
vel pela indugao de resistencia bacteriana. 39 40 Por causa do ris- 
co elevado de infecgao nosocomial e da morbidade associada 
grave no prematuro extremo, esses pacientes sao frequente- 
mente expostos ao uso empirico de antibioticos de largo es- 
pectro, ate as culturas de sangue, urina e fluido espinal se dis¬ 
poniveis no laboratorio, o que contribui para o problema de 
uso excessivo de agentes antimicrobianos. 41 

Ampicilina/netilmicina e uma combinagao segura de anti¬ 
bioticos para recem-nascidos com suspeita de sepse tardia. 
Isso, por sua vez, pode ser importante na redugao do uso ex¬ 
cessivo e potencial para a resistencia bacteriana a vancomici¬ 
na. Um grande estudo multicentrico randomizado de diferen- 
tes combinagoes de antibioticos na sepse neonatal tardia e 
justificado para avaliar o verdadeiro impacto de uma politica 
de restrigao de vancomicina no resultado neonatal e o risco de 
desenvolvimento de organismos resistentes a vancomicina 
em um ambiente de cuidados intensivos neonatais. Com o in- 
tuito de diminuir a resistencia a vancomicina, deve-se dimi- 
nuir o uso empirico da prescrigao desse antibiotico. 42 

A restrigao do uso de cefalosporina de terceira geragao tam¬ 
bem e importante. Essa classe de antibioticos tern sido mos- 
trada para selecionar especies de Enterobacter e Serratia que 
content o material genetico que codifica para a betalactamase 
e, portanto, a resistencia bacteriana. 43 44 

A ciprofloxacina associada a um aminoglicosideo e uma com¬ 
binagao promissora e exige mais atengao. A penetrabilidade no 
SNC de ciprofloxacina e pobre e, por isso, limita a sua utilidade. 45 

Associagao de metronidazol 
Antimicrobiano que demonstrou eficacia contra infecgoes 
anaerobias, especialmente Bacteroides fragilis , meningite, 
ventriculite e endocardite. E tambem util no tratamento de in¬ 
fecgoes causadas por T. vaginalis. 

Piperacilina 46 possui excelente atividade contra a Pseudo¬ 
monas aeruginosa. Eficaz contra Klebsiella pneumoniae, Pro¬ 
teus mirabilis, B. fragilis, S. marcescens e muitas cepas de Ente¬ 
robacter. Deve ser administrada em combinagao com um 
aminoglicosideo. 

A oxacilina 46 e um antibiotico bactericida que inibe a sinte- 
se da parede celular. Usada no tratamento de infecgoes causa¬ 


das por estafilococos produtores de penicilinase, esta indicada 
para iniciar a terapia quando uma infecgao estafilococica e 
suspeita. Na Tabela 2 e apresentado um compilado das drogas 
de uso mais frequente para tratamento de sepse no periodo 
neonatal, com doses e intervalos segundo peso ao nascer ou 
idade gestacional. 46 ' 48 

Prevengao 

Prevengao e tratamento podem ser feitos na mulher gravida 
que os tern corioamnionite, EGB, ou que teve uma crianga pre¬ 
via com sepse decorrente de bacteria. As medidas preventivas 
maternas proporcionam um nascimento de uma crianga de 
menos risco de infecgao, diminuindo assim os riscos de sepse 
neonatal precoce. Por outro lado, as medidas profilaticas de 
infecgao dentro de uma unidade de terapia intensiva neonatal 
(UTI), com certeza diminuirao os riscos de sepse neonatal tar¬ 
dia. Tambem, UTI neonatal que tern isolamento pode ser mui- 
to importante na diminuigao dos riscos da transmissao de al- 
gumas doengas para outras criangas na unidade. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conceber a sepse neonatal como uma sindrome clfnica 
em uma crianga de 28 dias de vida ou mais jovem, que 
se manifesta por sinais sistemicos de infecgao com ou 
sem isolamento no sangue de um agente patogenico. 

• Conhecer as bases epidemiologicas, os agentes 
etiologicos mais comuns, os fatores de risco e a 
patogenese da sepse neonatal. 

• Saber da dificuldade de se formular o diagnostico da 
sepse neonatal, uma vez que nao existem achados 
especificos que a caracterizem e que muitas 
manifestagoes clfnicas podem ser confundidas com 
outros problemas clfnicos. 

• Entender por que o isolamento de uma bacteria 
patogenica por hemocultura e o unico metodo que 
realmente confirma o diagnostico de sepse neonatal, 
embora o resultado da hemocultura demore alguns 
dias e em torno de 10% sejam falso-negativos. 

• Saber que a sepse neonatal precoce esta associada a 
organismos adquiridos da mae, via placentaria, via 
ascendente do colo uterino, adquirida, de uma infecgao 
urinaria materna ou, ainda, durante a passagem no 
trajeto do canal de parto e que os organismos mais 
associados com infecgao precoce sao o estreptococo 
do grupo B (EGB, S. agalactiae ) e a Escherichia coli. 

• Conhecer as medidas de suporte mais apropriadas a 
manutengao das condigoes basicas de vida durante o 
tratamento do recem-nascido, a ser feito quando do 
diagnostico de sepse neonatal. 

• Conhecer os recursos terapeuticos disponiveis para 
tratamento da sepse neonatal precoce ou tardia, o 
criterio de sua indicagao, os recursos procedimentais 
eventualmente necessarios, a resposta terapeutica 
esperada, complicagoes possfveis e prognostico 
correspondente. 
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Tabela 2 Drogas de uso mais frequente, dosagem conforme peso ao nascer ou idade gestacional 


DROGA 

Dose (mg/kg/dose) e intervalo de administrapao (segundo o peso do RN ao nascer e/ou idade gestacional) 


< 1.200 
< 29 semanas 

1.220 a 2.000 

30 a 34 semanas 


> 2.000 

> 35 semanas 


0 a 28 dv 

0 a 7 dv 

> 7 dv 

0 a 7 dv 

> 7 dv 

Ampicilina 

25 a 50 (12/12h) 

25 a 50 (12/12h) 

25 a 50 (8/8h) 

25 a 50 (8/8h) 

25 a 50 (6/6h) 

Ampicilina 

(meningite) 

50 a 100 (12/12h) 

50 a 100 (12/12h) 

50 a 100 (8/8h) 

50 a 100 (8/8h) 

50 a 100 (6/6h) 

Amicacina 

0 a 7 dv: 18 (48/48h) 

8 a 28 dv: 5 (36/36h) 

18 (36/36h) 

15 (24/24h) 

15 (24/24h) 

15 (24/24h) 

Anfotericina 

1 a 1,5 (24/24h) 

1 a 1,5 (24/24h) 

1 a 1,5 (24/24h) 

1 a 1,5 (24/24h) 

1 a 1,5 (24/24h) 

Anfotericina 

lipossomal 

5 a 7(24/24h) 

5 a 7 (24/24h) 

5 a 7 (24/24h) 

5 a 7 (24/24h) 

5 a 7 (24/24h) 

Aztreonam 

30 (12/12h) 

30 (12/12h) 

30 (8/8h) 

30 (8/8h) 

30 (6/6h) 

Cefepima 

30 (12/12h) 

30 (12/12h) 

30 (12/12h) 

30 (12/12h) 

30 (12/12h) 

Cefepima (meningite) 

50 (12/12h) 

50 (12/12h) 

50 (12/12h) 

50 (12/12h) 

50 (12/12h) 

Cefotaxima 

50 (12/12h) 

50 (12/12h) 

50 (8/8h) 

50 (12/12h) 

50 (8/8h) 

Ceftazidima 

50 (12/12h) 

50 (12/12h) 

50 (8/8h) 

50 (8/8h) 

50 (8/8h) 

Ceftriaxona 

50 (24/24h) 

50 (24/24h) 

50 (24/24h) 

50 (24/24h) 

75 (24/24h) 

Ciprofloxacina 

10 (12/12h) 

10 (12/12h) 

10 (12/12h) 

10 (12/12h) 

10 (12/12h) 

Clindamicina 

10 (12/12h) 

10 (12/12h) 

15 (8/8h) 

15 (8/8h) 

20 a 30 (6/6h) 

Gentamicina 

0 a 7 dv: 5 (48/48h) 

8 a 28 dv: 4 (36/36h) 

0 a 7 dv: 4,5 
(36/36h) 

> 8 dv: 4 (24/24h) 

4(24/24h) 

4(24/24h) 

Linezolida 

0 a 7 dv: 10 (12/12h) 

> 7 dv: 10 (8/8h) 

10 (12/12h) 

10 (8/8h) 

10 (8/8h) 

10 (8/8h) 

Meropenem 

0 a 14 dv: 20 (12/12h) 

> 14 dv: 20 (8/8h) 

20 (12/12h) 

20 (8/8h) 

20 (12/12h) 

20 (8/8h) 

Meropenem 

(meningite) 

40 (8/8h) 

40 (8/8h) 

40 (8/8h) 

40 (8/8h) 

40 (8/8h) 

Metronidazol 

15 (48/48h) ataque 

7,5 (48/48h) 
manutenpao 

15 ataque 

7,5 (12/12h) 
manutenpao 

15 ataque 

7,5 (12/12h) 
manutenhpao 

15 ataque 

7,5 (12/12h) 
manutenpao 

15 ataque 

7,5 (12/12h) 
manutenpao 

Penicilina G 

25.000 a 50.000 U 
(12/12h) 

25.000 a 50.000 U 
(12/12h) 

25.000 a 50.000 U 
(8/8h) 

25.000 a 50.000 U 
(12/12h) 

25.000 a 50.000 U 
(8/8h) 

Penicilina G 
(meningite) 

75.000 a 100.000 U 
(12/12h) 

75.000 a 100.000 U 
(12/12h) 

75.000 a 100.000 U 
(8/8h) 

75.000 a 100.000 U 
(12/12h) 

75.000 a 100.000 U 
(8/8h) 

Penicilina G (EGB) 

100.000 U (12/12h) 

100.000 U (12/12h) 

100.000 U (12/12h) 

100.000 U (12/12h) 

100.000 U (12/12h) 

Penicilina G (sifilis) 

0 a 7 dv: 50.000 U 
(12/12h) 

> 7 dv: 50.000 U 
(8/8h) 

50.000 U (12/12h) 

50.000 U (8/8h) 

50.000 U (12/12h) 

50.000 U (8/8h) 

Piperacilina- 

-tazobactam 

50 a 100 (12/12h) 

50 a 100 (12/12h) 

50 a 100 (8/8h) 

50 a 100 (12/12h) 

50 a 100 (8/8h) 

Tobramicina 

0 a 7 dv: 5 (48/48h) 

8 a 28 dv: 4 (36/36h) 

4,5 (36/36h) 

4(24/24h) 

4(24/24h) 

4(24/24h) 

Vancomicina 

0 a 14 dv: 10 (18/18h) 

> 14 dv: 10 (12/12h) 

10 (12/12h) 

10 (12/12h) 

10 (8/8h) 

10 (8/8h) 

Vancomicina 

(meningite) 

0 a 14 dv: 15 (18/18h) 

> 14 dv: 15 (12/12h) 

15 (12/12h) 

15 (12/12h) 

15 (8/8h) 

15 (8/8h) 
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Introdugao 

Trata-se de uma das manifestagoes mais frequentes do perfo- 
do neonatal, ocorrendo em recem-nascidos (RN) de todas as 
idades gestacionais. Designa a coloragao amarelada da pele e/ 
ou conjuntivas, sendo definida como a concentragao serica de 
bilirrubina indireta (BI) > 1,5 mg/ dL ou de bilirrubina direta 
(BD) > 1,5 mg/dL, desde que esta represente mais do que 10% 
do valor de bilirrubina total (BT). E visivel na avaliagao clinica 
quando o nivel de BT serica excede 5 mg/ dL. 

No RN, a maioria dos casos de ictericia decorre de urn 
aumento da fragao indireta, ou livre, da bilirrubina (BI) e apre- 
senta uma evolugao benigna. Na pratica, 85% dos RN a termo, 
e tambem a maior parte dos prematuros, desenvolvem icteri¬ 
cia clinica. Em torno de 6% de RN saudaveis a termo mostram 
niveis de BT > 12,9 mg/ dL, e 3% > 15 mg/ dL. 1 

Uma pequena parcela de pacientes, no entanto, que apre- 
senta niveis “criticos” elevados de BI, pode desenvolver a 
encefalopatia bilirrubinica, complicagao grave denominada 
kernicterus. 0 termo kernicterus e reservado a forma cronica da 
doenga, com sequelas clinicas permanentes por toxicidade da 
bilirrubina. Estima-se que na decada de 2000, nos paises de- 
senvolvidos, tenha ocorrido urn caso de kernicterus para cada 
40.000 a 150.000 nascidos vivos. 2 

Fisiopatologia 

Varias sao as restrigoes do metabolismo da bilirrubina que ex- 
plicam a chamada “ictericia fisiologica”: a origem da bilirrubi¬ 
na esta na degradagao de hemacias, fisiologicamente normal 
nos RN. A partir desse fenomeno, instala-se uma cascata de 
eventos: a sobrecarga de bilirrubina ao hepatocito e a menor 
capacidade de captagao, conjugagao e excregao hepatica da bi¬ 
lirrubina. A sobrecarga de bilirrubina ao hepatocito decorre da 
produgao aumentada de BI: o RN produz 2 a 3 vezes mais bilir¬ 
rubina do que o adulto, por causa da maior quantidade propor- 
cional de hemoglobina e menor vida media das hemacias, que 
e de 70 a 90 dias. Uma vez que o catabolismo de 1 g de hemo¬ 
globina fornece 34 mg de bilirrubina, a produgao diaria de bi¬ 


lirrubina no neonato e de 6 a 10 mg/kg, sendo 75% derivada 
do catabolismo dos eritrocitos e 25% do anel heme, das protei- 
nas hepaticas e da destruigao de eritrocitos imaturos. 

A classificagao da ictericia neonatal envolve 2 grandes gru- 
pos de patologias, que acolhem varios tipos de causas. Trata- 
-se da hiperbilirrubinemia indireta, produzida pelo aumento 
serico da fragao livre (BI), e a direta, decorrente do acumulo 
da fragao conjugada, ou direta, da bilirrubina (BD). 

Hiperbilirrubinemia indireta 

A avaliagao clinica de urn RN icterico por examinador expe- 
riente e util, porem apenas a estimativa clinica nao e suficiente 
para avaliar os RN com BI > 12 mg/dL. Nesses neonatos, reco- 
menda-se a dosagem rotineira da bilirrubina serica ou trans- 
cutanea. 0 ideal e dosar as bilirrubinas em todos os bebes icte- 
ricos. A amostra de sangue coletado deve permanecer em 
frasco ou capilar envolto em papel aluminio para evitar o con- 
tato com a luz e a degradagao da bilirrubina. 

A avaliagao da bilirrubina transcutanea e realizada, de 
preferencia, no esterno. Os aparelhos atualmente utilizados 
apresentam coeficiente elevado de correlagao (0,91 a 0,93) 
com a BT serica ate valores de 13 a 15 mg/dL em RN a termo e 
pre-termo, independentemente da coloragao da pele. 3 Entre- 
tanto, valores > 13 mg/dL devem ser confirmados pela men- 
suragao serica de BT. 

Na investigagao de hiperbilirrubinemia indireta, alguns 
exames laboratoriais sao essenciais (Quadro 1), outros sao 
desdobrados conforme o curso do quadro. 

Quadro 1 Investigagao laboratorial da hiperbilirrubinemia 
indireta 

Bilirrubina total e fragoes 

Hemoglobina, hematocrito, contagem de reticulocitos 
Tipagem da mae e RN, sistemas ABO e Rh (antigeno D) 

Prova de Coombs direta (sangue de cordao ou amostra do RN) 
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Outros exames podem ser importantes para casos de ativi- 
dade hemolitica nao explicada por incompatibilidade ABO ou 
Rh, como pesquisa de anticorpos maternos para antigenos ir- 
regulares (anti-c, anti-e, anti-E, anti-Kell), se mae multigesta, 
ou previamente transfundida, ou ainda em RN com prova de 
Coombs direta positiva sem fator identificado. A dosagem de 
glicose-6-fosfatodesidrogenase (G6PD) pode contribuir para 
explicar ictericia sem outra causa definida, e o teste do pezi- 
nho avalia a fungao da tireoide. Dosagem serica de sodio e util 
em alguns casos. 

0 aparecimento de ictericia nas primeiras 24 a 36 horas de 
vida alerta para a presenga de doenga hemolitica por incompa¬ 
tibilidade sanguinea Rh ou, menos frequentemente, ABO, 
sendo anemia e reticulocitose indicativos da hemolise. 

Ictericia fisiologica 

Trata-se de quadro comum, benigno e autolimitado. 0 termo 
tern sofrido restrigoes, mas ainda e muito utilizado. Reflete 
uma adaptagao neonatal ao metabolismo da bilirrubina. Estu- 
do brasileiro com RN a termo, de peso ao nascer adequado 
para a idade gestacional, saudaveis, em aleitamento materno 
exclusivo e adequado, mostrou o seguinte perfil dos niveis se- 
ricos de BT nos primeiros 12 dias de vida: percentil 50:5,6 mg/ 
dL no 3 e e 4 e dias de vida, 4,8 mg/dL no 6 e dia; percentil 95: 
8,2 mg/dL na 24 g hora de vida, 12,2 mg/dL no 4 e dia e 8,5 mg/ 
dL no 12 e dia. 4 A literatura classicamente atribui o valor de 13 
mg/dL como o maximo para delimitar a ictericia fisiologica, 
porem os niveis indicativos de tratamento com fototerapia 
tern sido mais permissivos. 

Causas nao fisiologicas 

As causas nao fisiologicas encontram-se sistematizadas no 
Quadro 2. Alguns fatores de risco tern sido valorizados para hi- 
perbilirrubinemia indireta com necessidade de tratamento, re- 
sumidos no Quadro 3. Vale lembrar que o fator de maior risco 
e o surgimento de ictericia dentro das primeiras 24 horas de 
vida. 

A idade gestacional entre 35 e 36 semanas, independente- 
mente do peso ao nascer, e considerada urn dos fatores de ris¬ 
co mais importantes para hiperbilirrubinemia significativa em 
razao da capacidade diminuida da conjugagao hepatica da bi- 
lirrubina e da dificuldade na sucgao e deglutigao para manter 
oferta adequada de leite materno. 

0 risco de RN com 36 semanas desenvolver BT > 20 mg/dL 
e 8 vezes maior quando comparado a RN de 41 semanas de ida¬ 
de gestacional. 0 baixo aporte e fator associado importante 
nesses RN, normalmente com poder de sucgao ainda diminui- 
do, por favorecer o aumento da circulagao entero-hepatica da 
bilirrubina. Esses pacientes, sobretudo nos casos de alta preco- 
ce da maternidade, tern contribuido para reinternagoes em lei- 
tos de hospitais pediatricos, elevando os custos no ambito da 
saude publica. 

A perda exagerada de peso nos primeiros dias de vida, em 
RN sob aleitamento exclusivo, sem evidences de hemolise ou 
outra causa de ictericia, pode sugerir esse diagnostic. Sodio 
serico > 150 mEq/L reforga a hipotese. 


Quadro 2 Causas nao fisiologicas de hiperbilirrubinemia 
indireta 

Sobrecarga de bilirrubina ao hepatocito 
Doenpas hemoh'ticas 
Incompatibilidade Rh 
Incompatibilidade ABO 

Incompatibilidade por antigenos irregulares (c, E, Kell, etc.) 
Deficiencia de G6PD 
Esferocitose, eliptocitose 
Hemoglobinopatias (alfatalassemia) 

Causas adquiridas 
Infecpoes, especialmente sepse 

Colepoes sanguineas extravasculares (cefalo-hematomas e 
outras hemorragias) 

Policitemia 

NPO prolongado, baixo aporte de leite 

Anomalias gastrointestinais/com obstrupao de transito 

Deficiencia ou inibipao da conjugapao da bilirrubina 

Ictericia por leite materno 

Hipotireoidismo congenito 

Sindrome de Gilbert 

Sindrome de Crigler-Najjar tipos I e II 


Quadro 3 Fatores de maior risco para hiperbilirrubinemia 
indireta 

Mae de tipagem O, e/ou Rh negativo 

Irmao previo que necessitou de tratamento para ictericia 
neonatal 

Mae diabetica 

Peso de nascimento entre 2.000 e 2.500 g e/ou idade 
gestacional entre 35 e 38 semanas (maior risco entre 35 e 36 
semanas) 

Sexo masculino 

Baixo aporte de leite materno na primeira semana de vida, com 
perda exagerada de peso pelo RN 

Alta precoce da maternidade (antes de completar 48 horas de 
vida) 


Outra causa frequente de hiperbilirrubinemia indireta e o 
jejum prolongado, que favorece a absorgao da bilirrubina no 
nivel intestinal e seu maior aporte para a circulagao sanguinea. 

Lembrar que a ictericia prolongada pode ser a unica mani- 
festagao do hipotireoidismo congenito, pois o hormonio ti- 
reoidiano e urn indutor da atividade da glicuroniltransferase. 

Na presenga de cefalo-hematoma, equimoses ou outros san- 
gramentos, a hiperbilirrubinemia manifesta-se 48 a 72 horas 
apos o extravasamento sanguineo e pode causar ictericia pro¬ 
longada. 

A deficiencia de G6PD deve ser pesquisada em todo RN que 
apresente ictericia nao fisiologica, mesmo que outra causa ex- 
plique a hiperbilirrubinemia. E uma doenga genetica associa- 
da ao cromossomo X e, ao contrario do que se esperaria, afeta 
igualmente individuos dos dois sexos. A maior incidencia 
ocorre em pessoas com ancestrais provenientes do Mediterra- 
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neo, como Italia e Oriente Medio, da Africa Equatorial e de al- 
gumas regioes do Sudeste Asiatico. No periodo neonatal exis- 
tem duas formas da doenga: a hemolitica aguda com rapida 
ascensao da BI desencadeada por agentes oxidantes (antima- 
laricos, infecgao, talcos mentolados, naftalina, entre outros) e 
a hemolitica leve associada ao polimorfismo genetico com ex- 
pressao reduzida da glicuroniltransferase e conjugagao limita- 
da da bilirrubina, sem a presenga de anemia. 5 Estima-se que 
pode atingir ate 7% da populagao brasileira, sendo a triagem 
neonatal da G6PD feita em papel de Bltro e a dosagem quanti- 
tativa realizada em sangue com reticuloticos normais. 

A chamada “ictericia por leite materno” tipicamente se ini- 
cia entre 3 e 5 dias de vida, atingindo o pico apos 2 semanas, 
quando comega a declinarlentamente, desaparecendo entre 3 
e 12 semanas apos o nascimento. Ocorre em bebes saudaveis, 
com bom ganho de peso, sob aleitamento natural, e constitui 
diagnostic de exclusao. 0 aumento de bilirrubinas se deve 
exclusivamente a fragao indireta. A causa nao esta totalmente 
esclarecida, podendo decorrer de algum fator presente no leite 
materno que favorega a absorgao intestinal de bilirrubinas. 
Entre 20 e 40% das mulheres apresentam niveis elevados de 
beta-glucuronidase no seu leite, o que explicaria a ictericia. 
Outro mecanismo proposto seria uma mutagao polimorhca do 
gene UGT1A1 do leite de algumas mulheres. 5 6 De qualquer for¬ 
ma, nao ha necessidade de tratamento da ictericia por leite 
materno, nao se indicando a descontinuidade do aleitamento. 

Abordagem da hiperbilirrubinemia indireta 
Importante contribuigao para a abordagem da hiperbilirrubi¬ 
nemia indireta foi o nomograma de Bhutani 7 (Figura 1), ainda 
muito utilizado. Esse nomograma classibcou os riscos do valor 
de BT, com predominio de BI, em RN com 35 semanas ou 
mais de idade gestacional, conforme a idade pos-natal. A de- 
signagao de risco de RN saudavel de termo ou proximo do ter- 
mo e baseada nos valores de bilirrubina especihca para sua 
idade em horas de vida. A zona de alto risco e designada pelo 
canal de percentil 95. A zona de risco intermediary e subdivi- 
dida em zonas de risco superior e inferior pelo canal de per¬ 
centil 75. A zona de baixo risco foi eletivamente e estatistica- 
mente debnida pelo canal de percentil 40. A classihcagao 



orienta o pediatra a liberar ou nao a alta hospitalar, bem como 
elaborar o piano de investigagao e tratamento da ictericia. 

Incompatibilidade Rh (antfgeno D) 

A hemolise ocorre quando as hemacias do feto e RN, portadoras 
do antigeno D, sao destruidas por anticorpos maternos IgG an- 
ti-D. Sao maes sensibilizadas em gestagoes anteriores que nao 
receberam imunoglobulina especihca, com prova de Coombs 
indireta positiva. A intensidade da hemolise pode determinar 
formas leves da doenga, com ictericia tratavel no maximo por 
fototerapia e anemia, que pode perdurar entre 1 e 3 meses, for¬ 
mas moderadas, tratadas com fototerapia por varios dias, as 
vezes com indicagao de exsanguinotransfusao (EST) anemia 
mais profunda e tambem encontrada ate 1 a 3 meses, e formas 
graves, com hidropsia fetal e pessimo prognostic. 0 Coombs 
direto e sempre positivo, e a contagem de reticulocitos, alta. 

Incompatibilidade ABO 

Caracterizada pela tipagem A ou B em RN de mae 0, seja Rh 
positivo ou negativo. Mais encontrada na primeira gestagao, 
com curso variavel. A ictericia costuma aparecer nas primeiras 
24 ou 36 horas de vida, e a hemolise pode ocorrer por ate 2 se¬ 
manas. 0 nivel de BT pode atingir valores altos, como 20 mg/ 
dL. A anemia nao e proeminente. Menos grave do que a incom¬ 
patibilidade Rh, tambem exige cuidados. Usualmente tratada 
por fototerapia; em alguns casos, a EST e indicada. Prova de 
Coombs positiva pode ser evidenciada em 20% dos casos, sem 
traduzir hemolise maciga. 

Complicagoes da hiperbilirrubinemia indireta 
A mais temida e a encefalopatia bilirrubinica. A fase aguda da 
doenga ocorre nos primeiros dias e perdura por semanas, com 
letargia, hipotonia e sucgao debil. Se a hiperbilirrubinemia 
nao e tratada, aparece hipertonia com hipertermia e choro 
agudo de alta intensidade. A hipertonia manifesta-se com 
retroarqueamento do pescogo e do tronco, progredindo para 
apneia, coma, convulsoes e morte. As criangas sobreviventes 
apresentam a forma cronica da doenga, com a tetrade paralisia 
cerebral atetoide grave, neuropatia auditiva, paresia vertical 
do olhar, displasia dentaria e, ocasionalmente, dehciencia 
mental. Nesses RN, a ressonancia magnetica cerebral eviden- 
cia sinais bilaterais e simetricos de alta intensidade no globo 
palido. 8 

Tratamento da hiperbilirrubinemia indireta 
As formas de terapia mais utilizadas no tratamento da hiperbi¬ 
lirrubinemia indireta compreendem a fototerapia e a EST, e, 
em alguns casos, a imunoglobulina standard endovenosa. 

Os niveis de bilirrubinas para indicar fototerapia e EST, de 
acordo com idade gestacional e tempo de vida, encontram-se 
resumidos nas Tabelas 1 e 2. A conduta frente aos resultados 
da triagem para bilirrubina baseada no nomograma de Bhuta¬ 
ni tambem pode orientar a necessidade de fototerapia, confor¬ 
me guidelines da Sociedade Canadense de Pediatria 9 (Tabe- 
la 3). A Figura 2 mostra niveis de bilirrubina total indicativos 
de fototerapia, conforme fatores de risco. 10 Hoje ha varios apli- 
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Tabela 1 Nivel de BT para indicagao de fototerapia e EST 
em RN > 35 semanas de idade gestacional 8 

Idade Bilirrubina total (mg/dL) 



Fototerapia 

Exsanguinotransfusao 



35 0/7 a 37 6/7 

semanas 

> 38 0/7 

semanas 

35 0/7 

a 37 6/7 
semanas 

> 38 0/7 

semanas 

24 horas 

8 

10 

15 

18 

36 horas 

9,5 

11,5 

16 

20 

48 horas 

11 

13 

17 

21 

72 horas 

13 

15 

18 

22 

96 horas 

14 

16 

20 

23 

5 a 7 dias 

15 

17 

21 

24 


Diminuir em 2 mg/dL o ni'vel de indicagao de fototerapia ou EST se doenga 
hemoh'tica (Rh, ABO, outros antigenos), deficiencia de G6PD, asfixia, 
letargia, instabilidade na temperatura, sepse, acidose ou albuminemia < 

3 g/dL. 

Iniciar fototerapia de alta intensidade sempre que: BT > 17 a 19 mg/dL e 
colher BT apos 4 a 6 horas; BT entre 20 e 25 mg/dL e colher BT em 3 a 

4 horas; BT > 25 mg/dL e colher BT em 2 a 3 horas, enquanto o material da 
EST esta sendo preparado. 

Se houver indicagao de EST, enquanto ocorre o preparo, colocar o RN 
em fototerapia de alta intensidade, repetindo a BT em 2 a 3 horas para 
reavaliar a indicagao de EST. 

A EST deve ser realizada imediatamente se houver sinais de encefalopatia 
bilirrubi'nica ou se a BT estiver 5 mg/dL acima dos ni'veis referidos. 

A fototerapia pode ser suspensa, em geral, quando BT < 8 a 10 mg/dL, 
sendo a BT reavaliada 12 a 24 horas apos suspensao para detectar rebote. 


Tabela 2 Nivel de BT para indicagao de fototerapia e 
EST em RN < 34 semanas de idade gestacional 8 


Peso ao nascer 

Bilirrubina total (mg/dL) 


Fototerapia 

Exsanguinotransfusao 

1.001 a 1.500 g 

6 a 8 

11 a 13 

1.501 a 2.000 g 

8 a 10 

13 a 15 

2.001 a 2.500 g 

10 a 12 

15 a 17 


Considerar o valor inferior na presenpa de fatores de risco: doenpa 
hemoh'tica, deficiencia de G6PD, asfixia, letargia, instabilidade na 
temperatura, sepse, acidose, hipotermia ou albuminemia < 3 g/dL. 


cativos de celular que fornecem instantaneamente a conduta 
a ser tomada de acordo com as recomendagoes da Academia 
Americana de Pediatria, utilizando as variaveis valor de bilir¬ 
rubina total, tempo de vida e fatores de risco. Exemplo: Bilir- 
rubin Calc®. 

A fototerapia com protegao ocular e o metodo mais utiliza- 
do nas ultimas decadas. Visa a reduzir os niveis de bilirrubinas 
que poderiam indicar EST. A eficacia desse tratamento depen- 
de do comprimento de onda da luz, da irradiancia espectral e 
da superficie corporea exposta a luz. 

Quando a bilirrubinemia e superior ao percentil 95 no no- 
mograma de Bhutani et al., e preferivel indicar fototerapia de 
alta intensidade, de preferencia com lampadas azuis especiais, 
para aumentar a irradiancia e a superficie corporea exposta a 
luz. Nesses casos, nao deve haver interrupgao de exposigao do 
RN ao aparelho sequer para mamar. 

Atualmente, a maioria dos casos de hiperbilirrubinemia in- 
direta e controlada por meio de fototerapia, quando adminis- 


Tabela 3 Condutas diante de niveis de risco e fatores 
preditivos em RN > 35 semanas de idade gestacional 9 


Zona 

> 37 semanas 
e CD negativo 

35 a 37 6/7 
semanas ou 

CD positivo 

35 a 37 6/7 
semanas e 

CD positivo 

Alta 

Fototerapia 

Fototerapia 

Fototerapia 

Intermediaria 
a alta 

Investigagao 
adicional ou 
necessita de 
tratamento 

Fototerapia 

Fototerapia 

Intermediaria 
a baixa 

Cuidados de 
rotina 

Cuidados de 
rotina 

Investigagao 
adicional ou 
necessita de 
tratamento 

Baixa 

Cuidados de 
rotina 

Cuidados de 
rotina 

Cuidados de 
rotina 








































































7^ 















y*— 






























- 7 ^ 

/ 






























































/ 
















































ao nascer 24 h 48 h 72 h 96 h 5 dias 6 dias 7 dias 


Idade 

•••• RN de baixo risco (^ 38 semanas e bem) 

— RN de medio risco (s& 38 sem + fat.risco ou 35 a 37 6/7 sem e bem) 

— RN de alto risco (35 a 37 6/7 semanas + fatores de risco) 


Figura 2 Valores de BT para indicagao de fototerapia e EST 
em RN > 35 semanas de idade gestacional conforme nivel 
de risco. 10 


trada de maneira adequada. A doenga hemolitica grave por in- 
compatibilidade Rh tern sido a principal indicagao de EST. A 
realizagao desse procedimento invasivo pode produzir eleva- 
da morbidade, que inclui complicagoes metabolicas, hemodi- 
namicas, infecciosas, vasculares, hematologicas, alem das 
reagoes pos-transfusional e enxerto-hospedeiro. Na hemolise 
por incompatibilidade Rh, a EST pode ser indicada logo apos o 
nascimento, quando BI > 4 mg/dL e/ou hemoglobina < 12 g/ 
dL no sangue de cordao. Em casos de hidropsia fetal, o proce¬ 
dimento inicia-se somente apos a estabilizagao das condigoes 
ventilatorias, hemodinamicas, do equilibrio acidobasico e da 
corregao da anemia. 

Na doenga hemolitica por incompatibilidade Rh, a BT deve 
ser determinada a cada 6 a 8 horas, e a EST, indicada se hou¬ 
ver elevagao igual ou superior a 0,5 a 1 mg/dL/hora nas pri- 
meiras 36 horas de vida, ou ainda conforme os niveis de BT, 
peso ao nascer e presenga de fatores agravantes da lesao bilir- 
rubmica neuronal. 





































































1266 . TRATADO DE PEDIATRIA • SECAO 16 NEO NATO LOG IA 


Nas doengas hemoliticas imunes, se houver aumento da 
BT apesar da fototerapia intensiva ou a BT se aproximar de 2 a 
3 mg/dL do nivel de indicagao de EST, pode-se administrar 
imunoglobulina standard endovenosa 0,5 a 1 g/kg em 2 horas 
e repetir apos 12 horas, se necessario. 10 

Hiperbilirrubinemia direta 

A elevagao do rrivel de BD resulta de disturbios hepaticos ou 
doengas sistemicas potencialmente graves. 11 A ictericia coles- 
tatica caracteriza-se pelo aumento prolongado da bilirrubina 
conjugada e e reflexo da redugao da excregao pelas celulas pa- 
renquimatosas hepaticas ou doenga do trato biliar. A ictericia 
causada pela BD elevada confere a pele um tom esverdeado ou 
amarelo-acastanhado opaco. As causas a serem consideradas 
envolvem obstrugao, sepse, doenga do trato biliar, toxinas, in- 
flamagao e doengas metabolicas ou geneticas. 

Entre os criterios que indicam hiperbilirrubinemia grave, esta 
o aumento da bilirrubina conjugada > 1 mg/ dL, se BT < 5 mg/ 
dL, ou quando bilirrubina conjugada > 20% da bilirrubina total 
se BT > 5 mg/dL. 12 

A colestase e causada por uma obstrugao extra ou intra-he- 
patica ao fluxo biliar e resulta em retengao no soro de substan- 
cias que normalmente sao excretadas na bile, e o marcador 
mais comum e a hiperbilirrubinemia conjugada. Apesar de 
nao ser neurotoxica, seu acumulo e sempre patologico e deve 
ser feito o diagnostic de forma precoce em razao do potencial 
de gravidade da atresia biliar, uma das causas mais comuns de 
colestase. 

A ictericia pode ser o primeiro sinal de disfungao hepatica. 
Outras manifestagoes clinicas podem estar presentes, como uri- 
na de cor escura, fezes acolicas (descorada) e hepatomegalia. 11 
Esses sinais contribuem para a identificagao da colestase, po- 
rem oferecem poucos indicios para defmigao da etiologia, fa- 
zendo-se necessarios exames complementares que auxiliem na 
diferenciagao da patologia de base (Quadro 4). 13 Entre as varias 
causas, as mais prevalentes sao a atresia de vias biliares e a he¬ 
patite neonatal. 

A atresia biliar e definida como ausencia ou obliteragao dos 
ductos biliares extra-hepaticos, sendo a principal indicagao de 
transplante hepatic em criangas. Os recem-nascidos desen- 
volvem ictericia progressiva nas primeiras 8 semanas de vida e 
podem apresentar acolia fecal, entretanto, muitas vezes no 
inicio do quadro aparentam bom estado geral e adequado ga- 
nho de peso. Os testes laboratoriais apresentam niveis eleva- 


Quadro 4 Investigagao inicial da hiperbilirrubinemia 
direta 

Hemograma completo, contagem de plaquetas 
Bilirrubina total e direta, ALT, AST, fosfatase alcalina, glicose 
Tempo de protrombina, albumina 
a-1 antitripsina 

Substancias redutoras da urina 
Ecografia abdominal 


dos de bilirrubina conjugada, discretos ou moderados aumen- 
tos de aminotransferases e elevagao da gama-glutamil 
transpeptidase (GGT). Estudo brasileiro demonstrou que a 
maioria dos pacientes e operada tardiamente (apos 60 dias de 
vida), situagao relacionada a pior prognostic. 14 0 encaminha- 
mento tardio dos pacientes com atresia biliar para corregao ci- 
rurgica continua sendo um problema em nivel nacional, por- 
tanto e fundamental que o pediatra esteja apto ao 
reconhecimento e diagnostic precoce dessa patologia. 

A hepatite neonatal idiopatica e uma doenga de causa des- 
conhecida; inclui-se no diagnostic diferencial da atresia, sen¬ 
do caracterizada por aumento prolongado da bilirrubina con¬ 
jugada e pelo achado histologic de celulas gigantes em 
biopsia hepatica. 15 

A sepse neonatal causada por organismos Gram-positivos 
ou Gram-negativos esta associada a colestase. Nos casos de in- 
fecgao do trato urinario por Escherichia coli 7 a ictericia pode ser 
o unico sinal presente. Em infecgoes congenitas, como nos ca¬ 
sos de toxoplasmose, rubeola, citomegalovirus, herpes e sifilis, 
os recem-nascidos tambem podem evoluir com ictericia coles- 
tatica. 15 

Erros inatos do metabolismo cursam com hiperbilirrubine¬ 
mia direta, como nos casos de galactosemia ou tirosinemia, 
patologias que devem ser diagnosticadas precocemente para 
imcio de um tratamento eficaz e melhor prognostic. 

Consideragdes finais 

A ictericia neonatal e uma das mais prevalentes manifestagoes 
do periodo neonatal e precisa, em cada caso, ser compreendi- 
da, ter seu risco avaliado e ser abordada da forma mais ade- 
quada para prevenir danos futuros. A maior parcela dos casos 
nao requer qualquer tratamento especffico. 

Documento Cientifico do Departamento de Neonatologia 
da Sociedade Brasileira de Pediatria sobre o tema, publicado 
em 11/11/2012, emite as seguintes recomendagoes: 

2 6. Aencefalopatiabilirrubinicaeumadoengaprevenivelesua 

prevengao engloba varias intervengoes, desde a assistencia 
pre-natal as gestantes Rh (D) negativo ate o acompanhamen- 
to da ictericia neonatal apos a alta hospitalar. 

27. EmrelagaoaosRN>35semanas,reforga-sequeasagoesme- 

dicas consistem em: 

• avaliar o risco epidemiologic de o RN evoluir com niveis 
de BT elevados; 

• promover apoio, assistencia e supervise continua ao 
aleitamento materno desde o nascimento, durante a in- 
ternagao e apos a alta hospitalar no primeiro mes de vida; 

• realizar a alta hospitalar somente apos 48 horas de vida e 
o retorno ambulatorial em 48 a 72 horas para acompa- 
nhamento da ictericia, aleitamento materno, entre ou¬ 
tras intercorrencias, conforme preconizado pela Socie¬ 
dade Brasileira de Pediatria e pelo Ministerio da Saude. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer o conceito, a prevalence e a classificagao da 
ictericia neonatal. 

• Ter nogoes solidas da fisiopatologia da ictericia. 
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• Identificar os fatores de risco para reinternagao 
hospitalar e encefalopatia, consagrados nos casos de 
icterfcia, e sua aplicabilidade na conduta a ser adotada 
em cada caso. 

• Reconhecer no nomograma de Bhutani os riscos de 
cada caso e entender a sua predigao para indicagoes 
de tratamento da icterfcia, observagao ou alta 
hospitalar no seguimento. 

• Saber quando e como investigar a icterfcia, 
compreendendo o conceito de icterfcia fisiologica. 

• Utilizar com propriedade as curvas e tabelas de 
indicagao de fototerapia ou exsanguinotransfusao. 

• Valorizar os casos de icterfcia com aumento da fragao 
direta de bilirrubinas. 

• Adotar adequada postura ante os pais, explicando a 
icterfcia do RN, o seu significado e a necessidade do 
acompanhamento pos-alta. 
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CONVULSOES NO PERIODO 
NEONATAL 

Sergio Tadeu Martins Marba 


Introdugao 

As convulsoes neonatais sao as manifestagoes neurologicas mais 
frequentes desse periodo, ou seja, os primeiros 28 dias de vida, 
e podem representar o unico sinal clinico de disfungao do siste- 
ma nervoso central (SNC). Representam, muitas vezes, uma 
emergencia na unidade de terapia intensiva neonatal (UTIN). 
Nesse sentido, e importante que se reconhega a convulsao neo¬ 
natal, bem como se estabelega sua etiologia, pois em muitos ca- 
sos ha necessidade de um tratamento especifico, mudangas na 
orientagao dos cuidados ao recem-nascido (RN) e pode, em de- 
terminadas circunstancias, causar dano cerebral. 

A incidencia das convulsoes neonatais e variavel, pois os 
relatos cientificos consideram diferentes bases populacionais 
e empregam diversos metodos diagnostics, quer sejam clini- 
cos, laboratoriais ou eletroencefalograficos. 

De maneira geral, e estimada uma incidencia entre 0,15 e 
3,5/1.000 nascidos vivos, considerando-se criangas nascidas 
a termo. Sabe-se que as convulsoes ocorrem em ate dez vezes 
mais em recem-nascidos pre-termo (RNPT), sobretudo quan- 
do associado a hemorragia peri-intraventricular (HPIV). Esses 
recem-nascidos apresentam rapido crescimento e desenvolvi- 
mento cerebral com mudangas que exigem aumento das de- 
mandas metabolicas e maior excitabilidade. 

Considerando-se um centro universitario, para onde sao 
encaminhados os casos mais complexos, em uma avaliagao de 
3.659 neonatos internados no Hospital Sao Lucas da Pontifi- 
cia Universidade Catolica do Rio Grande do Sul, foi observada 
incidencia de 27/1.000. Na UTIN da Universidade Estadual 
de Campinas, entre 1996 e 2000, a incidencia de convulsao foi 
de 6,7/1.000 nascidos vivos, sendo 40% dessas criangas de 
baixo peso ao nascer e 20% de muito baixo peso. 

Fisiopatologia 

A crise convulsiva e resultado de uma descarga eletrica exces- 
siva sincronica, ou seja, uma despolarizagao dos neuronios do 
SNC secundaria a uma entrada de sodio e saida do potassio da 
celula. Normalmente, o equilibrio desses elementos na mem- 


brana celular necessita de bombas dependentes de energia. 
Ainda que a fisiopatologia nao esteja totalmente esclarecida, 
esse mecanismo de despolarizagao excessiva pode estar liga- 
do aos seguintes mecanismos: 

• falha no mecanismo de equilibrio da membrana celular de- 
corrente de fenomenos asfixicos e de hipoglicemia, que deter¬ 
minant queda na produgao energetica para o funcionamento 
da bomba de sodio e potassio; 

• excesso de neurotransmissores excitatorios extracelulares, 
como glutamato, que pode estar elevado nos fenomenos asfi¬ 
xicos e de hipoglicemia, comuns no periodo neonatal; 

• diminuigao de neurotransmissores inibitorios, como acido ga- 
ma-aminobutirico (GABA), que depende, para sua sintese, da 
piridoxina, importante para o tratamento das crises convulsi- 
vas; 

• fenomenos como hipocalcemia e hipomagnesemia, que po¬ 
dem ocorrer em RN com uma entrada excessiva de sodio den- 
tro da celula causando despolarizagao. 

Alem desses mecanismos descritos, ainda ha que considerar 
os aspectos neuroanatomicos e neurofisiologicos na genese 
das convulsoes neonatais. Nesse periodo, os neuronios ainda 
estao em desenvolvimento no que diz respeito a sua orienta¬ 
gao, formagoes dendriticas e estabelecimento das conexoes si- 
napticas, o que favorece a convulsao. Nesse cenario, ha au¬ 
mento de receptores (NMDA) para substancias excitatorias 
quando comparado com os receptores inibitorios. Finalmente, 
ha uma substancia negra pouco desenvolvida e que tern o pa- 
pel de moduladora do SNC e responsavel pela nao propagagao 
da atividade eletrica cerebral. 

Etiologia 

A etiologia dos fenomenos convulsivos tern se alterado nas ul¬ 
timas decadas em fungao de novas tecnicas de diagnostico de 
imagem e biologia molecular (Quadro 1). Encefalopatia hipo- 
xico-isquemica, hemorragias intracranianas e processos infec- 
ciosos cerebrais respondem por mais de 80% dos casos. 
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Quadro 1 Principals causas de convulsoes no periodo 
neonatal 

Encefalopatia hipoxico-isquemica 
Hemorragias intracranianas 
Hemorragia peri-intraventricular 
Hemorragia subaracnoidea 
Hemorragia subdural 
Acidente vascular cerebral 
Trombose ou embolia arterial 
Trombose venosa 
Leucomalacia 
Infecpoes 
Meningite 
Ventriculite 
Meningoencefalite 
Abscesso cerebral 
Infecgoes congenitas 
Toxoplasmose 
Citomegalovirus 
Rubeola 
Sifilis 
Herpes 

Malformapoes cerebrais 
Disturbios metabolicos 
Erros inatos do metabolismo 
Intoxicaqao 

Sindrome de abstinencia a drogas 
Secundaria a medicapoes 
Sindrome da dependencia da piridoxina 
Sindromes epilepticas do periodo neonatal 
Convulsoes benignas familiares 
Encefalopatia epileptica precoce 
Encefalopatia mioclonica precoce 


A encefalopatia hipoxico-isquemica (EIH) e a causa mais 
comum de convulsao no periodo neonatal. Tern inicio precoce 
nas primeiras 24 horas de vida, sendo 60% nas primeiras 12 
horas de vida. A hemorragia intracraniana tern ganhado des- 
taque na etiologia de convulsao no RNPT por causa do uso 
mais frequente da ultrassonograha cerebral a beira do leito nas 
UTI. Em muitos casos, nao se consegue estabelecer relagao 
causal direta entre a convulsao e o processo hemorragico, na 
medida em que este ocorre em associagao com outros eventos, 
como EIH e traumas, que tambem podem levar aos fenome- 
nos convulsivos. 

Em relagao as infecgoes bacterianas, ha as meningites por 
Streptococcus do grupo B e Escherichia coli. A convulsao nes- 
sas situagoes ocorre no final da primeira semana. Nas infec¬ 
goes nao bacterianas, incluem-se varias encefalites neonatais. 
As convulsoes por citomegalovirus (CMV) e toxoplasmose 
ocorrem nos primeiros 3 dias de vida e as por herpes simples 
sao mais tardias. 


Dentre as malformagoes cerebrais, que determinam desor- 
ganizagao cerebral, destacam-se os defeitos de indugao, seg- 
mentagao, proliferagao, migragao, mielinizagao e sinaptoge- 
nese dos componentes neuronais. As convulsoes ocorrem em 
qualquer epoca do periodo neonatal. 

0 disturbio metabolico mais importante e hipoglicemia. A 
hipocalcemia, que no passado era responsavel por ate 60% 
das convulsoes, tern perdido seu papel na etiologia da doenga. 
Outros disturbios menos comuns que podem levar as convul¬ 
soes sao hipo e hipernatremia. 

Os erros inatos do metabolismo mais comuns, como fator 
etiologico das crises convulsivas, sao deficiencia de piridoxina, 
de tiamina e acido folico; aminoacidopatias; hiperamonemia e 
sindrome de De Vivo. 

As convulsoes decorrentes de intoxicagao, provocadas por 
injegao fetal inadvertida de anestesicos locais, ou via transpla- 
centaria, aparecem nas primeiras 6 a 8 horas de vida, com mi- 
driase paralitica e ausencia do reflexo de olhos de boneca. 
Podem estar associadas a apneia, bradicardia e hipotonia. A sin- 
drome de abstinencia pode ser decorrente de abstinencia de 
barbituricos, alcool, heroina, cocaina, metadona, antidepressi- 
vos triciclicos, entre outros. Dentre as medicagoes que podem 
causar crise convulsiva, destaca-se o midazolam em infusao ra- 
pida. 

Aspectos clmicos 

Inicialmente, as convulsoes eram diagnosticadas por meio da 
observagao clinica. No entanto, estudos eletroencefalografi- 
cos (EEG) associados a essa observagao possibilitaram dois ti- 
pos de manifestagoes da doenga: 

• convulsoes com alteragoes motoras e comportamentais sem 
correlagao com o EEG simultaneo; 

• convulsoes eletroencefalograficas sem alteragao clinica 
simultanea. 

Classificagao clinica 

• Crise sutil: sao as mais frequentes e de reconhecimento mais 
dificil. Podem se manifestar com nistagmo, desvio ocular, mo- 
vimentos de piscar, de sugar, mastigar, beijocas, estalar de lin¬ 
gua; movimentos de membros, como o de nadar, pedalar, bo- 
xear, rotagao dos bragos; fenomenos autonomicos abruptos, 
apneia, taqui ou bradicardia, taquipneia e solugo. Estao asso¬ 
ciadas de forma inconstante ou sem relagao com alteragoes 
eletroencefalograficas; 

• crise clonica: movimentos ritmicos inicialmente de 1 a 3/se- 
gundo, diminuindo progressivamente. Focal quando envolve 
grupos musculares da face, membro superior ou inferior, 
musculatura axial ou hemicorpo. A multifocal envolve varias 
partes do corpo de forma migratoria nao ordenada. Crises for- 
temente associadas com alteragoes eletroencefalograficas; 

• crise tonica: flexao ou extensao sustentada de grupo muscular 
axial ou apendicular. Pode ser focal ou generalizada. A crise to¬ 
nica focal caracteriza-se por postura sustentada de membros 
ou assimetrica de tronco e/ou pescogo. A generalizada, por ex¬ 
tensao tonica de membros superiores e inferiores, com postura 
de descerebragao; ou postura tonica de flexao de membros su- 
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periores, com extensao de inferiores com postura de decortica- 
gao. As crises focais estao associadas com alteragoes eletroen- 
cefalograficas, enquanto nas generalizadas esse fato e incomum; 

• crise mioclonica: movimentos de velocidade rapida com pre¬ 
ference pelo grupo muscular flexor. Pode ser mioclonica focal, 
quando envolve musculos flexores de membro superior; mul¬ 
tifocal, com contragao assfncrona de muitas partes do corpo; e 
generalizada, com contragao da musculatura flexora bilateral 
de membros superiores e as vezes tambem de inferiores. As 
crises generalizadas estao associadas com alteragoes eletroen- 
cefalograficas, enquanto nas focais e multifocais esse fato e in¬ 
comum. 

Classificagao eletroclfnica 

• Crise fortemente associada com alteragoes ao EEG. Pode ser 
clonica focal (unilateral, multifocal alternante, hemiconvulsi- 
va ou axial), mioclonica generalizada ou focal e tonica focal; 

• crise clinica sem correlagao eletrocortical consistente. Pode 
ser sutil, tonica generalizada ou mioclonica. Nesses casos, ha 
duvida se essas manifestagoes clinicas seriam secundarias a 
uma liberagao da atividade de areas do SNC que perderam a 
inibigao por lesao em outras regioes ou se nao e pelo fato de 
nao se conseguir detectar as descargas neuronais nos equipa- 
mentos de EEG convencionais, por terem origem em locals 
muito profundos, como hipocampo e tronco cerebral; 

• crise eletrografica sem alteragao clinica. Sao as chamadas cri¬ 
ses ocultas e podem corresponder entre 30 e 70% dos casos; 

• espasmos infantis. 

E importante lembrar que criangas com hiperexcitabilidade 
(tremores) podem ser diagnosticadas como em crises convul- 
sivas clonicas. No entanto, diferentemente do que ocorre nos 
fenomenos convulsivos, os tremores aumentam com estimu- 
los externos e cessam com a mudanga do membro de posigao. 
Alem disso, nao sao acompanhados de movimentagao ocular. 

Sindromes epilepticas neonatais 
Sao aquelas geradas por descargas neuronais paroxisticas e hi- 
persincronicas. Segundo a Classificagao Internacional das 
Sindromes Epilepticas realizada pela Internacional League 
Against Epilepsy (ILAE), existem: 

• convulsao benigna familiar: ocorre nos primeiros dias de vida 
do RN e por isso e conhecida como crise do quinto dia. Apre- 
senta exame neurologico normal intercritico. As crises con- 
vulsivas tern carater clonico multifocal, de dificil controle e 
podendo evoluir para mal convulsivo. Tern evolugao favoravel 
com normalizagao do quadro clinico nos meses subsequentes. 
Foi encontrada heranga autossomica dominante ligada ao 
cromossomo 20(20ql3.3) e menos frequentemente ao cro- 
mossomo 8(8q24); 

• encefalopatia mioclonica precoce: tern inicio precoce, de difi¬ 
cil controle e caracteriza-se por fenomenos clonicos ou mio- 
clonicos erraticos. Tern prognostico reservado e apresenta 
EEG com padrao surto-supressao evidente no sono; 

• encefalopatia epileptica precoce (sindrome de Ohtahama): 
tambem de inicio precoce, de dificil controle e caracteriza-se 


por fenomenos tonicos. Tern prognostico reservado e apresen¬ 
ta EEG com padrao surto-supressao tanto no sono como na vi- 
gilia. 

Antigamente, existia a convulsao benigna idiopatica, que foi 
colocada no grupo de convulsoes em que nao se permite diag¬ 
nostic sindromico. 

Diagnostics 

0 diagnostic do fenomeno convulsivo ganha importance na 
medida em que pode orientar o tratamento. Inicialmente, e 
importante ser realizada anamnese com os dados de pre-natal 
e do recem-nascido com detalhes, visando as principals etio- 
logias da doenga. E importante investigar, na historia materna 
e familiar, a presenga de intercorrencias no pre-natal; uso de 
drogas e medicagoes; complicagoes no trabalho de parto; me- 
dicagoes e anestesia usadas no parto; antecedentes de convul¬ 
sao na familia ou de erros inatos do metabolismo. Valorizar 
nas condigoes de nascimento a evidencia de sofrimento fetal, 
necessidade de reanimagao e trauma de parto. 

Em seguida, deve ser realizado o exame clinico do recem- 
-nascido. Avaliar idade gestacional, estado nutricional, presen¬ 
ga de sinais dismorficos e sinais e sintomas de infecgao. 

De imediato, afastar causas comuns como hipoglicemia e 
meningite bacteriana, com avaliagao da glicemia e liquor, bem 
como hemograma e hemocultura. Em seguida, e necessaria 
avaliagao hidreletrolitica com gasometria, dosagem de sodio, 
potassio, calcio e magnesio. Outros exames de relevancia sao 
as sorologias, caso a historia materna indique essa diregao. 
Complementam a investigagao, se necessario, bateria de erros 
inatos do metabolismo e fundoscopia. Em algumas situagoes, 
a avaliagao do geneticista pode ser determinante para o escla- 
recimento de sindromes geneticas (Figura 1). 

Exames complementares 
Eletroencefalograma e poligrafia 
Trata-se de exame nao invasivo e muito valioso para o diag¬ 
nostic e estabelecimento do prognostico das crises convulsi- 
vas do RN. Geralmente e obtido nos periodos intercrise, pela 
dificuldade em se obter os tragados no momento da convulsao. 
Vale a pena lembrar que algumas descargas epilepticas podem 
nao ser detectaveis, como dito anteriormente. 

Da mesma maneira, alguns tragados alterados podem nao 
ser acompanhados de manifestagoes clinicas, sao as chama¬ 
das dissociagoes eletroclinicas. Nesses casos, recomenda-se o 
uso da monitoragao do EEG de longa duragao com auxilio de 
video e avaliagao de outros parametros fisiologicos, como ele- 
tro-oculograma (EOG), eletromiograma (EMG), eletrocardio- 
grama (ECG) e padrao respiratorio. Esses parametros sao es- 
senciais a analise da fungao encefalica e do ciclo vigilia-sono e 
permitem o registro grafico de fenomenos anormais, como ap- 
neias, bradicardia, arritmias cardiacas e movimentos associa- 
dos a crises epilepticas. Os padroes de pior prognostico sao: 
isoeletrico, baixa voltagem, indiferenciado e surto-supressao. 

Mais recentemente, surgiu a possibilidade da avaliagao ele¬ 
trocortical do RN por meio de equipamentos de EEG de ampli- 
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Figura 1 Roteiro para a investigagao diagnostica das crises convulsivas neonatais. 
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tude integrada para criangas de alto risco, podendo ser feita a 
beira do leito. E bastante util sobretudo nas crises eletrografi- 
cas sem manifestagao clinica, em razao da necessidade de 
tratamento ou mesmo para evitar tratamentos desnecessarios 
nas crises nao epilepticas. 

Exame de imagem 

A ultrassonografia transfontanelar representa um excelente 
meio diagnostic em RN pela praticidade na sua execugao, no 
diagnostico de casos de hemorragia peri-intraventricular, dila- 
tagao ventricular e leucomalacia periventricular cistica. A to- 
mografia tem poder de resolugao pequeno no diagnostico etio- 
logico das crises convulsivas diante da dificuldade de 
realizagao do metodo e da grande exposigao da crianga a ra- 
diagoes. A ressonancia magnetica tambem tem o inconve- 
niente da dificuldade em ser realizada, mas quando possivel 
apresenta um alto poder resolutivo para lesoes sutis do SNC 
nao apreciadas na ultrassonografia cerebral. Outras tecnicas 
de imagem como tomografia por emissao de positrons (PET) e 
por emissao de foton unico (SPECT) sao pouco utilizadas na 
pratica clinica durante o periodo neonatal. 

Tratamento 

0 tratamento das crises convulsivas no periodo neonatal en- 
volve duas abordagens: 

1. Tratamento da causa desencadeante da convulsao, quando e 

possivel a sua identificagao. 

2. Tratamento da convulsao propriamente dita. 

Tratamento da causa desencadeante 
dos movimentos convulsivos 
0 reconhecimento da causa basica dos movimentos e impor- 
tante pois o seu tratamento pode promover o desaparecimen- 
to da anormalidade, como acontece naqueles decorrentes de 
hipoglicemia e hipocalcemia, ou ao menos um controle par- 
cial, como ocorre em erros inatos de metabolismo. 

Dessa forma, em um RN que se apresenta com movimen¬ 
tos convulsivos, a determinagao glicemica por fita reagente e 
sempre importante e, caso os valores estejam baixos, deve ser 
administrada solugao de glicose a 10% (200 mg/kg em bolo) 
ate que os valores de glicemia normalizem e os movimentos 
cessem. 

Em RN com historia previa recente de hipocalcemia e que 
apresentam movimentos anormais de hiperexcitabilidade gra¬ 
ves ou convulsivos, deve ser administrada infusao lenta de 
gluconato de calcio (200 mg/kg em bolo), com monitoragao 
cardiaca, ate que os movimentos cessem. 

Medicagoes anticonvulsivantes 
Os objetivos da administragao de medicagoes anticonvulsi¬ 
vantes sao a aboligao dos movimentos convulsivos, o controle 
de crises eletrograficas, a prevengao de deterioragao clinica 
nas crises prolongadas, bem como evitar o dano cerebral pro¬ 
gressive e diminuir as chances de epilepsia futura. 

Movimentos convulsivos causam apneia, instabilidade he- 
modinamica e redugao dos niveis de consciencia, e sao consi- 


derados emergences medicas e devem ser tratados pronta- 
mente. Do mesmo modo, tem sido apontado que a convulsao 
clinica em RN com encefalopatia hipoxico-isquemica esta as- 
sociada a pior desempenho neurologico e do desenvolvimento, 
independentemente da gravidade da encefalopatia neonatal. 

Estudos experimental em animais tambem demonstra- 
ram que cerebros imaturos sao vulneraveis a lesao induzida 
pela convulsao, com quadro de necrose e morte celular progra- 
mada por apoptose, com rearranjo sinaptico e aparecimento 
posterior de epilepsia. 

Por outro lado, ha tambem dados experimentais significati- 
vos, em modelos animais, que as medicagoes antiepilepticas 
estao associadas a neurotoxicidade e a indugao de apoptose e 
poderiam levar a anormalidades no desenvolvimento cerebral 
normal, com alteragao na proliferagao celular, neurogenese, 
migragao, morte celular programada, sinaptogenese, plastici- 
dade sinaptica e possivelmente alteragao na mielinizagao do 
cerebro em desenvolvimento. Ha tambem relato de alteragoes 
neuropsiquiatricas associadas ao uso de fenobarbital. 

Dessa forma, apesar do uso de alguns medicamentos 
anticonvulsivantes ha mais de 40 anos, ainda nao ha diretri- 
zes baseadas em evidences para a sua indicagao, manutengao 
e esquema de retirada. Os esquemas propostos a seguir sao ba- 
seados em consenso de especialistas na area neonatal e de 
neurologia infantil, conforme a Tabela 1. 

Tabela 1 Medicagoes anticonvulsivantes utilizadas no 
periodo neonatal 


Medicagoes 


1 § linha 

Fenobarbital 

Fenitoina 

2 - linha 

Midazolam 


Clonazepam 

3 § linha 

Topiramato 


Lidocaina 


Levetiracetam 


Fenobarbital 

0 fenobarbital tem sido classicamente usado como a droga de 
primeira escolha. Como efeitos colaterais sao relatadas de- 
pressao respiratoria, diminuigao do nivel de consciencia e so- 
nolencia, hipotensao, hipotonia, erupgao cutanea idiossincra- 
sica e discrasia sanguinea. Na primeira semana de vida, sua 
meia-vida e prolongada (43 a 217 horas). Oferece a grande van- 
tagem de poder ser administrado por via enteral durante a fase 
de manutengao. 

Doses 

• Ataque: 20 mg/kg - pode ser repetida ate se atingir 40 mg/kg 
com uma nova dose de ataque de 20 mg/kg ou 2 doses de 10 
mg/kg. Administragao endovenosa. Doses adicionais nao 
melhoram a eficacia e aumentam as chances de efeitos cola¬ 
terais; 

• manutengao: 3 a 5 mg/kg/ dia. Objetivo - manter nivel serico 
abaixo de 40 mcg/mL. Administragao endovenosa ou enteral. 
A manutengao oral deve ser de 5 a 7 mg/kg/dia. 
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Fenitoma 

A fenitoma em geral e utilizada em casos de crises convulsivas 
refratarias ao uso de fenobarbital. No entanto, em urn unico 
trabalho que avaliou as duas medicagoes no tratamento de cri¬ 
ses convulsivas no RN a termo, elas foram igualmente efica- 
zes. De modo isolado, o controle dos movimentos convulsivos 
foi atingido em pouco menos da metade dos casos (43% para o 
fenobarbital e 45% para a fenitoma), e combinadas, a eficacia 
foi de 50 a 60%. Apesar dessa eficiencia no controle das crises, 
a absorgao enteral em recem-nascidos e irregular e nao forne- 
ce niveis sericos adequados, e a medicagao nao pode ser usada 
no tratamento em longo prazo. 

Sao descritos como efeitos colaterais a reagao no local da 
infusao, arritmia cardiaca, erupgao cutanea idiossincrasica, 
hepatotoxicidade e discrasia sanguinea. 

Doses 

• Ataque: 20 mg/kg. Administragao endovenosa; 

• manutengao: 5 a 7 mg/kg/dia. Objetivo - manter nivel serico 
entre 10 e 20 mcg/mL. Administragao endovenosa. 

Midazolam 

Este diazepinico e usado nas crises convulsivas refratarias ao 
uso de fenobarbital/fenitoina. Os estudos publicados envol- 
vem urn pequeno numero de criangas, com taxa de controle de 
50 a 100%, mas nao e usado como droga de manutengao em 
tempo prolongado, pois leva a depressao respiratoria e neces- 
sidade de ventilagao mecanica em urn numero significativo de 
casos. Sao descritos como efeitos colaterais depressao respira¬ 
toria, diminuigao do nivel de consciencia e hipotensao. 

Doses 

• Ataque: 0,2 a 0,4 mg/kg. Administragao endovenosa; 

• manutengao: infusao continua endovenosa - 0,1 a 0,5 mg/ 
kg/hora. 

Clonazepam 

Este benzodiazepinico foi usado em crises convulsivas refrata¬ 
rias, porem superado pelo uso do midazolam. No pais, so exis- 
te a apresentagao enteral, limitando o seu uso. Tern como efei¬ 
tos colaterais sedagao e aumento de secregao respiratoria. 

Dose 

• Ataque: 0,1 a 0,4 mg/kg. Administragao enteral; 

• manutengao: 0,1 mg/kg/dia. Administragao enteral. 

Topiramato 

Em ensaios animais, o topiramato apresenta varios mecanis- 
mos que levam a agao anticonvulsivante e parece ter agao 
neuroprotetora em modelos animais. Em virtude da ausencia 
de preparagao para administragao parenteral, so pode ser ad- 
ministrado via enteral. Os ensaios com o medicamento envol- 
vem pequeno numero de criangas, com dados farmacocineti- 
cos ainda nao estabelecidos. Manutengao: 1 a 2 mg/kg -1 vez/ 
dia. 


Levetiracetam 

Ainda pouco estudado, parece promissor por tambem ter efei- 
to neuroprotetor, sem indugao de apoptose neuronal. A dose 
e desconhecida, sendo descrita administragao de ataque de 
40 a 60 mg/kg endovenoso, seguido por dose de manutengao 
de 30 mg/kg/dia. No entanto, ha informagoes limitadas no 
periodo neonatal sobre efeitos colaterais e niveis sericos ade¬ 
quados. 

Lidocaina 

Mais utilizada na Europa em casos graves refratarios ao uso de 
fenobarbital. Deve ser administrada com monitoragao cardia¬ 
ca e a infusao deve ser interrompida imediatamente se ocorrer 
arritmia cardiaca. Em pacientes com cardiopatia congenita ou 
que receberam previamente fenitoma, nao deve ser usada. 

Dose 

• Ataque - 2 mg/kg em 10 minutos. Administragao endoveno¬ 
sa; 

• manutengao - 6 mg/kg/hora nas primeiras 12 horas, seguida 
por 4 mg/kg/hora nas proximas 12 horas e 2 mg/kg/hora 
nas ultimas 12 horas. 

Outras drogas 

Tiopental 

Uso pouco frequente nos dias atuais, utilizado em casos refra¬ 
tarios as medicagoes de l 3 e 2 3 linha. Necessita ser administra- 
do em ambiente de terapia intensiva, com suporte hemodina- 
mico e respiratorio, pois leva a depressao respiratoria e 
possibilidade de hipotensao. 

• Ataque: 1 mg/kg. Administragao endovenosa; 

• manutengao: infusao continua endovenosa. 0,01 mg/kg/min. 

Vigarabatina 

Experiencia muito restrita . Em razao do efeito colateral de re- 
dugao do campo visual, o qual nao pode ser avaliado em RN, 
ele nao tern sido utilizado. 

Vitamina B6 - piridoxina 

A deficiencia dessa vitamina pode causar quadros convulsivos, 
com alteragoes eletroencefalograficas caracteristicas. A admi¬ 
nistragao da piridoxina tern sido indicada nos casos de mal 
convulsivo nao responsivo ao esquema de l 3 e 2 3 linha de me¬ 
dicagoes anticonvulsivantes. 

• Ataque: 50 a 100 mg/dia. Administragao endovenosa; 

• Manutengao: 50 a 100 mg/dia. 

Esquema de retirada do tratamento 
Apos o controle das crises convulsivas, o RN deve ser acompa- 
nhando por neurologista, pois ha possibilidade de recorrencia 
das crises, e o desenvolvimento de epilepsia tern sido estima- 
do eml0a30%. 

A decisao de se descontinuar a terapeutica deve se basear 
em 3 pontos principal: exame neurologico, causa da convul- 
sao e EEG, conforme a Figura 2. 
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Figura 2 Descontinuagao do tratamento anticonvulsivante. 

Prognostico 

De maneira geral, pode-se dizer que o prognostico relacionado 
a mortalidade nos RN com crise convulsiva tem melhorado ao 
longo das ultimas decadas na medida em que, na maioria dos 
casos, a convulsao e uma manifestagao de doengas neurologi- 
cas e elas tern sido mais bem conduzidas com a consolidagao 
de UTI bem equipadas e com profissionais mais capacitados 
no cuidado do RN de alto risco. No entanto, considerando-se 
as sequelas motoras, elas tern se mantido estaveis, principal- 
mente a custa do aumento da sobrevida de RNPT cada vez 
menor e com maior possibilidade de doengas como hemorra- 
gia peri-intraventricular e leucomalacia periventricular, mui- 
tas vezes associadas as crises convulsivas. Assim, o prognosti¬ 
co de criangas com convulsao varia segundo o grau de 
prematuridade do RN. 

As principals sequelas neurologicas sao paralisias cerebrais, 
atraso no desenvolvimento neuropsicomotor e evolugao para 
epilepsia. Essas alteragoes ocorrem, de maneira geral, em 30% 
dos sobreviventes a termo com crise convulsiva, podendo che- 
gar a 40% em RNPT. 

Alem do grau de prematuridade, o prognostico de RN com 
crise convulsiva esta intimamente ligado as caracterrsticas do 


tragado do EEG, ao reconhecimento de uma doenga neurolo- 
gica de base, a resposta ao tratamento com drogas anticonvul- 
sivantes e ao exame neurologico. 

A melhor evolugao ocorre nas crises decorrentes de distur- 
bios transitorios (hipocalcemia, hipoglicemia, etc.), crise epi- 
leptica idiopatica e familiar e quando o EEG for normal. As cri¬ 
ses de curta duragao nao parecem provocar comprometimento 
cerebral importante em cerebros imaturos. Quando a causa da 
encefalopatia se estabiliza, geralmente as convulsoes sao au- 
tolimitadas e desaparecem em dias ou semanas. A pior evolu¬ 
gao ocorre na encefalopatia hipoxico-isquemica, nas lesoes 
estruturais do SNC, nas displasias cerebrais e nas meningoen- 
cefalites. 

Ha ainda que se considerar que a propria crise convulsiva, 
quando prolongada, refrataria ao tratamento com anticonvul¬ 
sivante ou mesmo de repetigao, pode determinar urn dano ce¬ 
rebral, sobretudo se ja houver lesao previa ou se tratar de cere- 
bro imaturo. Essas crises podem determinar uma alteragao no 
crescimento neuronal por deplegao energetica e alteragao na 
srntese de DNA, no desenvolvimento do hipocampo que esta 
associado a evolugao para epilepsia, no desenvolvimento de 
sinapses cerebrais normais e, finalmente, em alteragoes cog- 
nitivas ou comportamentais. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender a etiologia e as causas mais comuns de 
convulsao. 

• Reconhecer a convulsao nos seus aspectos clinicos e 
eletroclfnicos. 

• Conduzir adequadamente um roteiro diagnostico da 
doenga. 

• Solicitar os exames especificos para elucidagao 
diagnostica. 

• Instituir o tratamento para a convulsao neonatal. 

• Elaborar um piano de acompanhamento da doenga. 
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Introdugao 

As doengas respiratorias sao as principals responsaveis pela 
morbidade e mortalidade durante o periodo neonatal, repre- 
sentando a causa mais comum de internagao nessa faixa 
etaria. A incorporagao dos avangos tecnologicos nos cuidados 
prestados aos recem-nascidos (RN) criticamente doentes, as- 
sim como a utilizagao de novas abordagens diagnosticas e te- 
rapeuticas no manejo da doenga respiratoria neonatal, contri- 
buiram para a elevagao das taxas de sobrevida de bebes 
prematuros, particularmente os nascidos com muito baixo 
peso. 

As trocas gasosas que ocorrem intrautero sao mediadas ex- 
clusivamente pela difusao placentaria, ja que os pulmoes ain- 
da nao sao funcionais. 0 processo de expansao pulmonar que 
ocorre ao nascimento, associado a outros fenomenos fisiologi- 
cos adaptativos, leva a redugao da resistencia vascular pulmo¬ 
nar (RVP), com consequente aumento no fluxo sangumeo que 
chega aos pulmoes, para que o RN inicie a troca gasosa direta- 
mente com o meio externo. 

0 RN normalmente apresenta cerca de 50 milhoes de al- 
veolos ao nascimento, tendo potencial para adicionar mais 
250 milhoes e aumentar sua area de 3 para 70 ml Existem ain- 
da cerca de quarenta tipos diferentes de celulas nos pulmoes, 
cada qual com diferentes fungoes. 0 momento do nascimento 
representa urn evento dramatico de todo esse processo, pois o 
desenvolvimento dos pulmoes continua acontecendo ate por 
volta dos 8 anos, podendo se completar somente aos 25 anos 
de idade. 1 

Abordagem do RN com insuficiencia 
respiratoria aguda 

Existe uma grande variedade de causas de insuficiencia respi¬ 
ratoria no periodo neonatal (Figura 1). 

Embora a grande maioria das causas seja de origem pulmo¬ 
nar, deve-se sempre considerar a possibilidade de etiologias 
extrapulmonares, como as cardiopatias congenitas, as de ori¬ 
gem central, as metabolicas e as hematologicas. 


Anamnese 

• Prematuridade - sindrome de desconforto respiratorio; 

• febre materna, corioamnionite, perda de filho anterior com 
sofrimento respiratorio - colonizagao por streptococcus do 
grupo B, deficiencia de proteina B do complexo surfactante; 

• parto cesareo em bebes prematuros limitrofes - taquipneia 
transitoria do RN; 

• uso de anti-inflamatorio nao esteroide - hipertensao pulmonar; 

• sofrimento fetal agudo - sindrome de aspiragao meconial 
(SAM). 

Exame fisico 

• Esforgo respiratorio: taquipneia, retragao costal, esternal e 
diafragmatica, batimentos de asa de nariz, gemencia; 

• cianose; 

• crises de apneia; 

• avaliagao clinica do desconforto respiratorio: 

- boletim de Silverman-Andersen: notas acima de 4 ex- 
pressam dificuldade respiratoria de moderada a grave 
(Figura 2); 

- sinais cardiacos: valorizar bradicardia ou taquicardia 
associada ou nao a hipotensao; 

- sinais gerais: hipoatividade, palidez, sudorese, fadiga, con- 
vulsao, irritabilidade, coma, pele impregnada de meconio, 
abdome escavado, estridor, hipoglicemia, anemia, acidose. 

Laboratories 

• Gasometria; 

• glicemia; 

• hemograma e proteina C reativa (PCR); 

• contagem de plaquetas; 

• exames especificos de acordo com cada caso. 

Avaliagao radiologica 

As alteragoes radiologicas estao descritas na Tabela 1, e o diag- 
nostico mais provavel esta estratificado pela idade gestacional 
em que se encontra o RN. 
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Figura 1 Roteiro diagnostico do desconforto respiratorio do recem-nascido. 

Fonte: Murahovschi, 2003. 2 

TVGB: Transposipao dos grandes vasos da base. 
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Figura 2 Boletim de Silverman-Andersen para avaliagao do desconforto respiratorio. 


Tabela 1 Alteragoes radiograficas no periodo neonatal 


Idade 

gestacional 

Alterapoes radiologicas 

Diagnostico 

provavel 

RN pos-termo 

Opacidades pulmonares 
assimetricas e 
irregulares 

Aspirapao de 
meconio 

Pneumonia 

RN a termo 

Reforpo da trama 
vascular, principalmente 
a direita. Cisurite 

Taquipneia 
transitoria do RN 

RN prematuro 

Hipotransparencia 
difusa, aspecto reticulo- 
-granular, imagem em 
vidro moido 

Doenga de 
membrana hialina 

RN extremo 
baixo peso 

Imagem de volume 
diminuido sem 
hipotransparencia 

Imaturidade 

pulmonar 

Piora subita em 
qualquer idade 
gestacional 

Imagem de “ar fora” 

Enfisema 

intersticial 

Pneumotorax 


Fonte: Moreira e Lopes, 2004. 3 


Principals patologias respiratorias no periodo 
neonatal 

Doenga de membrana hialina (DMH) 

Doenga respiratoria que acomete cerca de 50% dos RN prema¬ 
tures com peso de nascimento menor que 1.500 g e em torno 
de 80% dos prematures com menos de 25 semanas. Resulta 
da imaturidade pulmonar pela deficiencia e inatividade do 
surfactante, desenvolvimento pulmonar incompleto e com- 
placencia exagerada da caixa toracica. 


0 RN com membrana hialina apresenta dificuldade respi¬ 
ratoria desde o momento do nascimento, piorando progressi- 
vamente nas primeiras 72 horas. Ao auscultar o torax, encon- 
tra-se uma baixa entrada de ar, traduzida pela diminuigao do 
murmurio vesicular. Nos prematures de muito baixo peso, a 
expressao clinica do desconforto respiratorio pode ser pouco 
evidente, sendo frequente o aparecimento precoce de crises 
de apneia e cianose. 

A radiografia de torax tfpica mostra infiltrado reticulo-gra- 
nular difuso distribuido de maneira uniforme (aspecto de “vi- 
dro moido ou vidro fosco”), broncograma aereo periferico e 
aumento de liquido pulmonar. Os prematures de extremo bai¬ 
xo peso podem apresentar, no inicio, poucas alteragoes radio- 
logicas, decorrente da imaturidade de seus pulmoes, com nu- 
mero reduzido de alveolos. 

A gasometria arterial revela hipoxemia importante em ar 
ambiente. Com a evolugao do quadra ha retengao de C0 2 , que 
pode estar inicialmente normal ou ate diminuido em razao da 
taquipneia compensatoria. A acidose, inicialmente do tipo 
respiratorio, costuma progredir para acidose mista. 

0 diagnostic diferencial deve ser feito com as pneumonias 
congenitas, em especial pelo estreptococo do grupo B, taquip¬ 
neia transitoria, cardiopatias congenitas e malformagoes pul- 
monares. 

Adequada assistencia pre-natal para diminuir a incidencia 
de parto prematura, incentivo ao parto normal, nao indicagao 
de cesarianas eletivas sem comprovagao da maturidade fetal e 
reanimagao neonatal apropriada sao estrategias para prevenir 
a ocorrencia dessa doenga. Alem disso, e de eficacia compro- 
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vada, o uso de corticoterapia antenatal, em curso unico de be- 
tametasona 12 mg intramuscular, 2 doses com intervalo de 24 
horas, nas gestagoes entre 26 e 34 semanas de idade gestacio- 
nal. 

Tratamento 

0 tratamento da SDR e multifatorial e inicia-se na prevengao 
com uso de corticosteroide antenatal, em gestante em traba- 
lho de parto prematuro. A utilizagao de metodos de ventilagao 
assistida, reposigao de surfactante exogeno, medidas gerais de 
controle termico, metabolico, hidrico e ainda a importancia de 
urn suporte nutricional agressivo e precoce sao fundamentals 
para o sucesso do tratamento desses bebes. 

A meta primordial para essas criangas e manter uma boa 
oxigenagao, e, para isso, e necessario urn rapido e efetivo re- 
crutamento de areas colapsadas comum nessa patologia de- 
corrente da falta de surfactante. A intengao e diminuir a ne- 
cessidade de suporte ventilatorio, reduzir as necessidades de 
oxigenio e evitar uma maior agressao pulmonar. 

Reanimapao adequada evitando minimizar 
a lesao pulmonar 

Dados referentes ao periodo de 2012 a 2014 da Rede Brasileira 
de Pesquisas Neonatais de 20 centros universitarios demons- 
traram que 62% de bebes nascidos entre 23 e 34 semanas ne- 
cessitam de uso de mascara ou canula traqueal para iniciar a 
respiragao, corroborando a importancia de minimizar a agres¬ 
sao pulmonar no auxilio a inicializagao da respiragao de pre- 
maturos. 4 

Nesse sentido, o programa de reanimagao neonatal da SBP 
(www.sbp.com.br/reanimacao) enfatiza em sala de parto a 
utilizagao de ventilador mecanico manual com pega T, pois 
possibilita o uso de pressao positiva final, facilitando nao so a 
manutengao de unidades alveolares abertas, bem como urn 
recrutamento mais adequado de areas ja colapsadas. Alem 
disso, ele permite a utilizagao de pressao positiva continua de 
vias aereas (CPAP) desde o nascimento ate a transference 
para a UTI neonatal. Dados de metanalise de 3 ensaios clini- 
cos que compararam CPAP versus entubagao e ventilagao na 
sala de parto mostraram que o grupo de CPAP necessitou de 
menor ventilagao e menor necessidade de surfactante exoge¬ 
no no periodo neonatal. 5 

Admissao na UTI neonatal e aquecimento, 
mantendo o bebe na zona termica neutra 
Este topico sobre a importancia da manutengao adequada da 
temperatura corporal de prematuros a admissao na UTI neo¬ 
natal e de extrema relevancia e muito atual. 0 intervalo de 
temperatura entre 36,5 e 37,5°C e considerado como normo- 
termia, e valores diferentes desse padrao incorporam riscos 
aos RN, pois a temperatura adequada de admissao no bergario 
e atualmente considerada forte preditor de morbidade e mor- 
talidade em todas as idades gestacionais. 6 

A recomendagao atual para essa finalidade compreende al- 
gumas importantes agoes: 

• pre-aquecer a sala de parto e mante-la entre 23 e 26°C; 


• levar o bebe envolto em pano aquecido a mesa de reanimagao 
tambem ja previamente aquecida; 

• nao secar o bebe e envolve-lo em saco plastico transparente 
(exceto a cabega). 0 saco plastico so sera retirado apos a esta- 
bilizagao na unidade neonatal; 

• utilizar touca dupla para reduzir a perda de calor na regiao da 
fontanela (cobrir o couro cabeludo com plastico e colocar por 
cima touca de la ou algodao). 

Suporte respiratorio 

CPAP nasal {continuous positive airway pressure) 

Atualmente, a ventilagao nao invasiva (VNI) e a CPAP vem 
sendo adotadas, em alguns casos, como metodos de primeira 
escolha para a assistencia respiratoria. Conforme comentado 
anteriormente, tem-se recomendado sua utilizagao precoce, 
muitas vezes na sala de parto, para prevenir colapso dos alveo- 
los ainda abertos e reduzir a necessidade de suporte ventilato¬ 
rio no curso da doenga. 

Nesse contexto, o uso do CPAP nasal vem sendo muito es- 
timulado, principalmente com o intuito de minimizar a lesao 
pulmonar. Exerce importante agao fisiologica, por meio do au- 
mento da capacidade residual funcional e promogao do cresci- 
mento pulmonar do prematuro. Alem disso, melhora a com- 
placencia pulmonar, reduz a resistencia das vias aereas, 
aumentando seu diametro e mantendo-as abertas, diminui a 
frequencia respiratoria, melhora a aposigao do diafragma e a 
sua contratilidade e apresenta urn papel na conservagao do 
surfactante exogeno. 

Na pratica, objetiva-se manter uma Pa0 2 entre 50 e 70 
mmHg e, se necessario, realizam-se aumentos graduais da Fi0 2 
(5 a 10%) ate cerca de 80% e do CPAP ate, no maximo, 10 cmH 2 0. 

Naqueles casos com insuficiencia respiratoria grave, carac- 
terizada por hipoxia acentuada e acidose respiratoria grave 
(PC0 2 > 60 mmHg), apesar do uso de CPAP nasal, a ventilagao 
mecanica (VM) deve ser indicada. 

Ventilagao mecanica 

0 uso da VM tern possibilitado a sobrevivencia de RN pre-ter- 
mos com doengas mais graves. Em nosso meio, a ventilagao 
mandatoria intermitente (VMI), por meio dos ventiladores 
convencionais ciclados a tempo, limitados a pressao, com flu- 
xo continuo, ainda e urn modo bastante usado; no entanto, as 
evidences mais atuais tern demonstrado a preferencia por 
modos sincronizados, os quais diminuem o trabalho respira¬ 
torio do RN. 7 

Pardmetros iniciais para a ventilagao mecanica convencional 

• Entubagao traqueal adequada; 

• pressao positiva expiratoria final (PEEP) - iniciar com 4 a 6 
cmH 2 0; 

• pressao inspiratoria (PIP) - minima necessaria para que haja 
boa expansao toracica (15 a 25 cmH 2 0), ajustar conforme evo- 
lugao; 

• tempo inspiratorio (TI) - o menor possivel (0,4 a 0,5 s), pois 
TI muito prolongados estao intimamente associadas com 
maiores lesoes do tipo escape (pneumotorax); 
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• Fi0 2 - a necessaria para manter uma oxigenagao adequada; 

• frequencia respiratoria (IMV) - entre 30 e 60. 

Surfactante exogeno 

Todas as evidences cientffrcas apontam para o beneficio do 
seu uso precoce, principalmente quando administrado nas 
primeiras 2 horas de vida. 0 intervalo minimo entre as doses 
deve ser de 6 horas, e os pacientes que permanecem entuba- 
dos, com padrao radiologico apresentando pouca melhora e 
com dificuldade de diminuir os parametros do respirador, sao 
os candidatos a novas doses da medicagao. A dose inicial varia 
de 100 a 200 mg/kg e uma dose adicional (100 mg/kg) deve 
ser feita se, 6 horas apos, continuar em VM e com Fi0 2 acima 
de0,3. 

A efrcacia da terapia com surfactante geralmente tern sido 
atribuida a sua composigao de lipides e protefna, mas estudos 
tern demonstrado a importancia da tecnica de administragao. 
Atualmente, observam-se estudos sobre estrategias de admi¬ 
nistragao que otimizem a distribuigao uniforme de surfactan¬ 
te pela via aerea a hm de maximizar seus efeitos benefrcos. 8 

Os estudos mostram que a infusao lenta de surfactante, 
com intuito de amenizar efeitos colaterais, pode resultar em 
ma distribuigao nos pulmoes. Alem disso, o fracionamento 
em varias aliquotas para pre-termos extremos em VM e com 
os mesmos parametros pre-instilagao da droga aumenta a 
chance de obstrugao de vias aereas. 9 

0 metodo ideal de administragao de surfactante ainda e 
muito discutido na literatura. SantAnna et al. 10 em 2014 hze- 
ram uma excelente revisao sobre metodos de utilizagao de 
surfactante discutindo sobre os diversos aspectos que podem 
influenciar na resposta a sua utilizagao e conclmram que a me- 
lhor maneira de administrar o surfactante seria em bolo asso- 
ciado a algumas estrategias ventilatorias antes e depois de seu 
uso conforme demonstrado a seguir: 

1. Manter o RN em decubito dorsal. 

2. Aumentar pressao em 1 a 2 cmH 2 0 no respirador, 5 minutos 
antes da aplicagao, ou utilizar ventilador manual com 1 a 2 
cmH 2 0 acima da pressao utilizada previamente. 

3. Desconectar do TOT. 

4. Aplicar no tergo medio da traqueia, em bolo (em 10 a 20”) em 1 
a 2 aliquotas com intervalo de 30 a 60” entre elas. 

5. Ventilar com frequencia de 60 ipm e pressao suficiente para 
empurrar para dentro das vias aereas. 

6. Tentar nao aspirar o TOT nas 2 horas seguintes, a menos que 
tenha sinais de obstrugao das vias aereas. 

Taquipneia transitoria do recem-nascido 
(TTRN) 

E uma condigao comum, benigna e autolimitada que ocorre 
em cerca de 1 a 2% de todos os nascimentos, acometendo RN 
pre-termos tardios e a termo, que apresentam dificuldade res¬ 
piratoria logo apos o nascimento, com resolugao clinica em 3 a 
5 dias. A causa ainda e discutida, porem tres fatores estao as- 
sociados: dehciencia leve de surfactante, pequeno grau de 
imaturidade pulmonar e retardo na absorgao de liquido pul- 
monar fetal. 1113 


Os bebes iniciam com taquipneia logo apos o nascimento, 
com uma frequencia respiratoria que pode chegar a 100 a 120 
movimentos por minuto, gemencia, batimentos de asas de na- 
riz, tiragem intercostal e aumento do diametro anteroposte¬ 
rior do torax. 

As alteragoes gasometricas sao raras, embora possa haver 
hipoxemia em ar ambiente, que melhora com uma Fi0 2 menor 
que 0,50. Podemos encontrar tambem hipercapnia e acidose 
respiratoria nas primeiras horas de vida. 

0 quadro radiologico caracteristico mostra hiperinsuflagao 
pulmonar, inhltrado difuso geralmente do hilo para a periferia 
(estrias peri-hilares proeminentes), leve a moderado aumento 
de area cardiaca, presenga de liquido nas hssuras interlobares 
(“cisurite”), marcas proeminentes da vasculatura pulmonar, 
inversao da cupula diafragmatica, herniagao intercostal e der- 
rame pleural. 14 

0 diagnostic diferencial mais frequente e com doenga de 
membrana hialina (piora progressiva, quadro muito mais gra¬ 
ve, necessidades crescentes de oxigenio), edema pulmonar de 
origem cardiaca ou linfatica (apresenta alteragoes cardiacas e 
dos vasos da base concomitantes), pneumonia bacteriana e 
pneumonia de aspiragao (meconio ou liquido amniotico). A 
TTRN deve ser urn diagnostic de exclusao. 

0 tratamento inclui medidas de suporte geral e oxigenote- 
rapia atraves de capacete ou CPAP nasal. Ter sempre em men- 
te os riscos do uso indevido de oxigenio e de antibiotics. A 
necessidade de VM e rara nessa doenga e, caso isso ocorra, de- 
vem-se descartar outros diagnostics mais compativeis, como 
DMH, pneumonia e cardiopatia. 

Sindrome de aspiragao meconial 
A aspiragao meconial e mais comum em RN a termo e pos-ter- 
mo. Pode variar desde formas leves ate quadros de 
insuhciencia respiratoria grave, com hipertensao pulmonar 
persistente (HPP). 

A incidencia de meconio no liquido amniotico varia de 5 ate 
25% de todas as gestagoes (media de 14%), podendo ocorrer 
em aproximadamente 30% das gestagoes com mais de 42 se- 
manas. No entanto, apenas 5 a 10% desenvolvem SAM. 15 Entre 
30 e 50% necessitam de VM. 16 Aproximadamente 30% desen¬ 
volvem HPP e 15 a 33% apresentam escape de ar, principal¬ 
mente pneumotorax. A mortalidade hca em torno de 5%. 17 

A aspiragao pode ocorrer intrautero ou, na maioria dos ca- 
sos, durante os primeiros movimentos respiratorios. 0 meco¬ 
nio pode provocar alteragoes obstrutivas e inflamatorias. As 
vias aereas com obstrugao completa evoluem com areas de 
atelectasia, alterando a relagao ventilagao-perfusao (V/Q) e 
provocando hipoxia, com posterior hipercapnia e acidose. Nos 
locais com obstrugao parcial, observa-se urn mecanismo val¬ 
vular, onde o ar entra, mas tern dificuldade para sair, ocasio- 
nando areas hiperinsufladas, facilitando o escape de ar. 

0 quadro de desconforto respiratorio e precoce, mas de in- 
tensidade variavel. Muitas vezes, a sintomatologia predomi¬ 
nate e de depressao respiratoria e neurologica pelo insulto 
hipoxico-isquemico. 0 torax pode apresentar aumento do seu 
diametro anteroposterior decorrente de hiperinsuflagao pul- 
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monar. Muitas vezes, essas criangas apresentam uma labilida- 
de importante com hipoxia de dificil tratamento em fungao da 
HPP. Alem disso, o meconio pode alterar a fungao do surfac- 
tante existente nos alveolos, provocando mais atelectasias, 
com redugao da complacencia pulmonar. 18 

0 exame radiologico mostra opacidades irregulares, areas 
de atelectasia, areas hiperinsufladas, retificagao do diafragma 
e aumento do diametro anteroposterior. Outros achados po- 
dem ser pneumotorax, pneumomediastino e cardiomegalia. A 
gasometria mostra urn grau variavel de hipoxemia e acidose 
respiratoria ou mista. 0 ecocardiograma pode revelar disfun- 
gao miocardica e sinais de hipertensao pulmonar. 

Apenas a presenga de meconio no pulmao nao e suficiente 
para explicar todas as alteragoes histopatologicas da SAM, 
conforme mostra trabalho com animais recem-nascidos, em 
que os pulmoes daqueles com aspiragao meconial foi muito 
semelhante aos que aspiraram liquido amniotico claro. 18 Pos- 
teriormente as alteragoes observadas pela lesao quimica nas 
vias aereas, pode ocorrer infecgao secundaria, agravando ain- 
da mais o quadro respiratorio. A Figura 3 resume as alteragoes 
presentes na SAM. 

Tratamento 

Na sala de parto 

Vain et al. (2004) randomizaram 2.514 criangas para receber 
ou nao aspiragao intraparto e nao observaram diferenga signi- 
ficativa entre os grupos quanto a incidencia de SAM, necessi- 
dade de ventilagao mecanica por SAM, taxa de mortalidade, 
tempo de ventilagao, tempo de uso de oxigenio e tempo de in- 
ternagao hospitalar. 20 

Outro estudo avaliou se a rotina de entubagao e aspiragao 
de bebes que nascem banhados em meconio, mas vigorosos, 
altera a incidencia de SAM. Foram envolvidas 2.094 criangas 
de doze centros. A conclusao foi que a entubagao e aspiragao 
de criangas vigorosas ao nascimento nao resultam em redugao 
na incidencia de SAM ou outras alteragoes respiratorias, alem 
de aumentar o risco de iatrogenia. 21 
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Figura 3 Resumo das alteragoes presentes na SAM. 

Fonte: Murphy et al. 12 


Nesse sentido, as novas normas do Programa de Reanima- 
gao da SBP para sala de parto preconizam: 

1. Papel do obstetra: a aspiragao de vias aereas feita pelo obste- 
tra nao e mais indicada, pois a metanalise mais recente mos- 
trou que o procedimento nao encontrou nivel de evidencia 
significativo que corroborasse seu uso. 

2. Papel do pediatra segundo o Programa de Reanimagao Neo¬ 
natal: avaliar a vitalidade do RN. 

- chorando ou iniciou a respiragao, tonus muscular em fle- 
xao, FC > 100 bpm? 

- casos de respiragao irregular/ausente e/ou hipotonia e/ 
ou FC <100 bpm. 

- colocar em calor radiante, e sob visualizagao direta da la- 
ringoscopia: aspirar boca e hipofaringe com sonda tra- 
queal numero 10 e aspirar traqueia com canula endotra- 
queal. 

Na unidade neonatal 

Manter temperatura corporal e pressao arterial adequada, cor- 
regao de anemia, hidratagao venosa e controle glicemico sao 
fundamentals para o sucesso do suporte ventilatorio desses 
bebes. 0 sofrimento respiratorio causado pela SAM e apenas 
urn dos marcadores de inumeros problemas decorrentes da 
asfixia perinatal. 

Os bebes com poucos sintomas e necessitando de Fi0 2 de 
ate 0,5 (50%) costumam ter boa resposta com o uso de capa- 
cete. As criangas com necessidades de 0 2 de 0,6 (60 %) ou 
quadro respiratorio com esforgo moderado podem se benefi- 
ciar do uso de CPAP nasal. E preciso cautela, pois, em alguns 
casos, o CPAP nasal pode agravar a retengao de ar, principal- 
mente quando a hiperinsuflagao e bem evidente a radiografia. 
Naqueles casos com insuficiencia respiratoria grave, caracteri- 
zados por hipoxia acentuada e acidose respiratoria grave 
(PC0 2 > 60 mmHg), apesar de uso de CPAP, a VM deve ser in¬ 
dicada. Algumas vezes, e necessaria pressao inspiratoria alta 
(30 a 35 cmH 2 0), mas sempre se deve utilizar o mmimo neces- 
sario, suficiente para que se tenha boa expansao pulmonar. 
Trabalhar com TI curtos (0,4 a 0,5 s), mantendo assim urn 
tempo expiratorio (TE) adequado, capaz de minimizar a re¬ 
tengao de ar em areas parcialmente obstruidas pelo meconio. 
0 mesmo cuidado deve ser observado em relagao a PEEP, ou 
seja, utilizar PEEP baixa (3 a 5 cmH 2 0), reduzindo risco de es¬ 
cape de ar. A ventilagao de alta frequencia pode ser util naque¬ 
les que nao respondem bem a ventilagao convencional ou com 
objetivo de protegao pulmonar para aqueles bebes que evo- 
luem com escape de ar (pneumotorax ou pneumomediastino). 

Uma questao de extrema importancia e de dificil resposta e 
quanto a necessidade de antibioticoterapia para criangas que 
nascem banhadas em meconio e evoluem com desconforto 
respiratorio. Shankar et al., em estudo realizado em 1995 para 
avaliar o uso de antibioticos em SAM, conclmram que o uso 
rotineiro nao foi benefico no grupo estudado. 22 Outro trabalho 
avaliou a incidencia de pneumonia e/ou sepse em criangas 
com SAM, mas sem fatores de risco perinatal para infecgao e 
sem necessidade de ventilagao mecanica, que foram tratadas 
ou nao com antibioticos. Os resultados mostraram que o curso 
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clinico e os resultados dessas criangas em relagao a infecgao 
nao foram afetados pela utilizagao ou nao de antibioticos. 23 Na 
pratica, e recomendado que se inicie antibioticoterapia para 
as criangas com SAM que evoluem com disturbio respiratorio 
e radiografia muito alterada. A evolugao clinica e radiologica, 
em conjunto com os resultados da hemocultura e demais exa- 
mes laboratoriais, deve ser utilizada para determinar o tempo 
de duragao do tratamento. 

Muitas duvidas ainda persistem em relagao a utilizagao de 
surfactante na SAM, como melhor tipo (natural vs. sintetico), 
melhor forma de utilizagao e dose ideal. Uma metanalise reali- 
zada com objetivo de avaliar o efeito da administragao de surfac¬ 
tante em criangas a termo mostrou que o seu uso pode reduzir a 
gravidade da doenga e diminuir o numero de criangas com falen- 
cia respiratoria progressiva que evoluem para o uso de oxigena- 
gao por membrana extracorporea (ECMO). 24 Outro estudo com- 
parou esquemas diferentes de surfactante para SAM e mostrou 
que urn lavado broncoalveolar com surfactante, utilizado nas 
primeiras horas de vida, combinado com uma dose unica de de- 
xametasona, pode ser urn tratamento efetivo para SAM grave. 25 

Algumas criangas com SAM podem ter o quadro clinico 
agravado e seu prognostic comprometido por situagoes como 
a HPP e o escape de ar. Os escapes de ar ocorrem em 10 a 20% 
dos casos e podem ser uma causa de piora abrupta. A HPP 
ocorre em aproximadamente 35% das criangas e deve ser sus- 
peitada em todo recem-nascido com dificuldade de atingir boa 
oxigenagao, apesar dos esforgos terapeuticos, e naqueles ex- 
tremamente labeis ao manuseio. 0 ecocardiograma deve ser 
realizado para avaliar a presenga de shunt direito-esquerdo, 
alem de ajudar no diagnostic diferencial com cardiopatias 
congenitas cianoticas. Nessas criangas, a utilizagao de oxido 
nitrico (ON) inalado pode ser necessaria. 

Pneumonia 

Os pulmoes representam o sitio de estabelecimento mais co¬ 
mum da sepse neonatal. A natureza inespecifica de apresenta- 
gao faz da suspeita clinica a chave para o diagnostic precoce. 
A presenga de taquipneia, cianose ou outros sinais de descon- 
forto respiratorio sugerem o quadro pulmonar. Em alguns ca¬ 
sos, os sintomas respiratorios podem ser discretos, predomi- 
nando quadro neurologic de intensidade variavel, 
instabilidade termica, apneia, distensao abdominal ou icteri- 
cia. 0 exame radiologic pode serbastante diversificado, mos- 
trando desde areas de opacificagao uni ou bilateral, ate urn pa- 
drao reticulo-granular difuso com broncogramas aereos, 
indistinguivel do quadro de DMH. 

Distinguir pneumonia de taquipneia transitoria e frequen- 
temente uma tarefa dificil. Em razao da alta mortalidade da 
pneumonia bacteriana no RN, urn alto grau de suspeigao deve 
estar sempre presente nos RN com desconforto respiratorio. 

Etiologia 

Pneumonia bacteriana congenita 

1. Transmissao vertical transplacentaria mae-feto. 

2. Infecgao ascendente do trato genital — valorizar rotura de 

membranas por mais de 18 horas, nao esquecendo que pode 


existir ascensao bacteriana para o feto mesmo com membrana 
amniotica Integra e tambem que a colonizagao bacteriana qua- 
se sempre ocorre no momento do trabalho de parto vaginal. 

3. Gasping durante o nascimento, resultante de processo asfixi- 
co, pode predispor a aspiragao de liquido amniotico contami- 
nado. 

Pneumonia adquirida 

Apos admissao na UTI neonatal, o risco de pneumonia adqui¬ 
rida sera largamente influenciado pelas taxas de infecgao rela- 
cionada a assistencia em saude de cada unidade neonatal. 

Estreptococo do grupo B 

1. E o patogeno mais importante na pneumonia neonatal. 

2. Adquirido atraves do trato genital durante o trabalho de parto, 
e, na ausencia de profilaxia intraparto adequada, pode chegar 
a frequencia de 1 a 4 por cada 1.000 nascidos vivos. 

3. Os prematuros representam cerca de 1/3 dos bebes que apre- 
sentam bacteremia pelo estreptococo do grupo B. 

4. Outras bacterias envolvidas na genese da pneumonia bacte¬ 
riana neonatal sao: Escherichia coli , Klebsiella , Listeria , Urea- 
plasma e pneumococos. 

5. Infecgoes tardias (mais de 7 dias): considerar pneumonia por 
Staphylococcus. 

6. Pseudomonas e fungos. 

7 Pneumonias virais nao sao frequentes no periodo neonatal, 
com excegao de surtos epidemics de virus sincicial respira¬ 
torio ou adenovirus, e em casos do grupo TORCH. 

Tratamento 

• Iniciar antibioticoterapia com ampicilina associada a urn ami- 
noglicosidio nos casos de inicio precoce (primeiras 72 horas 
de vida) e esquema adequado a microbiota prevalente especi- 
fica de cada unidade neonatal para os casos de inicio tardio. 
Correlacionar os resultados das culturas e demais exames la- 
boratoriais com a evolugao clinica para avaliar o sucesso do 
esquema escolhido; 

• suporte hidrico e nutricional; 

• suporte ventilatorio; 

• drenagens de efusoes, se necessario. 

Hipertensao pulmonar persistente 
Descrita inicialmente como “persistence da circulagao fetal” 
por Gersony e Sinclair em 1969, 26 a hipertensao pulmonar per¬ 
sistente do recem-nascido (HPPRN) geralmente e decorrente 
de uma desordem do processo de transigao circulatoria da 
vida fetal para neonatal caracterizada por manutengao da RVP 
elevada, em geral associada a resistencia vascular sistemica 
(RVS) normal ou diminuida. Isso leva a shunt extrapulmonar 
da direita para a esquerda atraves do canal arterial e forame 
oval, ocasionando hipoxemia. Pode ser secundaria a doengas 
do parenquima pulmonar (SAM, sindrome do desconforto 
respiratorio, pneumonia), desenvolvimento alterado da vas- 
cularizagao pulmonar, hipoplasia pulmonar ou obstrugao vas¬ 
cular por policitemia com hiperviscosidade. 0 estimulo mais 
importante para promover a vasodilatagao pulmonar parece 
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ser a ventilagao e o aumento da concentragao alveolar de oxi¬ 
genio. A produgao de ON no endotelio pulmonar tambem au- 
menta de forma acentuada ao nascimento. 0 fluxo sangmneo 
pulmonar aumenta, o que eleva a pressao no atrio esquerdo e 
fecha o forame oval. 27 

Incide em 0,4 a 6 de cada 1.000 nascidos vivos, sendo mais 
comum em RN a termo, pre-termo tardio e pos-termo. Muitas 
vezes, e refrataria ao tratamento e associada a uma mortalida- 
de que varia de 4 a 33%. 28 

Do ponto de vista fisiopatologico, existem duas formas de 
HPPRN, uma funcional, em que o aumento da RVP e decor- 
rente somente da vasoconstrigao arteriolar pulmonar, e outra 
organica, em que a vasoconstrigao e causada por alteragoes es- 
truturais no leito vascular pulmonar. A forma funcional idio- 
patica e considerada como expressao de fatores constitucio- 
nais e geneticos que aumentam a sensibilidade das arteriolas 
pulmonares aos estimulos vasoconstritores, ou dificultam a 
agao vasodilatadora do ON endogeno. Na forma funcional se¬ 
cundaria, a maior parte dos casos esta associada a asfixia (80 a 
90%) e sepse, quer pela agao vasoconstritora direta da hipoxia 
e acidose, ou indiretamente, pela liberagao de substancias va- 
soativas (leucotrienos, endotelina, tromboxane, radicais li- 
vres). Quando o processo asfixico e prolongado, pode desen- 
cadear hipertrofia da parede muscular arteriolar. Entre as 
doengas parenquimatosas pulmonares associadas a asfixia 
perinatal, a mais frequentemente observada na HPPRN e a 
SAM, na qual a endotelina e a urotensina desempenham pa- 
pel importante como poderosos agentes vasoconstritores pul¬ 
monares. Na forma organica, temos a hipertrofia da parede 
muscular arteriolar pulmonar idiopatica ou secundaria a even- 
tos patologicos durante a gravidez, como a hipoxia cronica 
acentuada, o fechamento intrautero do canal arterial por uso 
de medicamentos na gestante (indometacina, salicilatos, litio) 
e o uso de antidepressivos inibidores da recaptagao da seroto- 
nina durante a gravidez. Outro tipo de forma organica e o bai- 
xo grau de desenvolvimento do leito vascular pulmonar, tfpico 
da hipoplasia pulmonar associada a hernia diafragmatica con¬ 
genita que, alem da densidade reduzida de vasos, apresenta 
reatividade vascular aumentada aos estimulos vasoconstrito¬ 
res associados com a redugao da agao da ON sintetase e a pro¬ 
dugao elevada de endotelina. 29 

Recem-nascidos de parto cesariano correm urn risco cinco 
vezes maior de desenvolver HPPRN. A corioamnionite au- 
menta em tres vezes o risco. A exposigao in utero a aspirina au- 
menta o risco em cinco vezes, e a exposigao a anti-inflamato- 
rios nao hormonais aumenta em seis vezes. 0 aumento do 
risco de HPPRN pelo uso de antidepressivos inibidores da re¬ 
captagao da serotonina ainda e controverso, mas o uso dessas 
drogas na segunda metade da gravidez deve levar em conside- 
ragao o risco-beneficio em relagao ao bem-estar materno e a 
possibilidade ate seis vezes maior de desenvolver HPPRN. 0 
uso de oxigenio em altas concentragoes pode aumentar a re- 
sistencia pulmonar pelo aumento do estresse oxidativo. 30 

Uma diferenga da Pa0 2 ou oximetria avaliadas no pre-duc- 
tal (membro superior direito) e pos-ductal (membro inferior) 
e altamente sugestiva de HPPRN. Urn gradiente maior que 20 


mmHg na Pa0 2 ou maior que 5 a 10% na oximetria sugere urn 
shunt direito-esquerdo, responsavel pela hipoxia nas criangas 
com HPPRN. 31 

Sempre que houver uma hipoxemia desproporcional a gra- 
vidade da doenga primaria pulmonar, deve-se considerar o 
diagnostico de HPPRN. Os sintomas aparecem dentro das pri- 
meiras horas de vida. As criangas costumam ser extremamen- 
te labeis a qualquer tipo de manuseio. Podem-se observar alte¬ 
ragoes cardiacas secundarias a isquemia, com disfungao do 
musculo papilar, regurgitagao da mitral e tricuspide, e ate 
mesmo choque cardiogenico, levando a diminuigao do fluxo 
sangmneo pulmonar, da perfusao tecidual e da oferta de oxi¬ 
genio. 32 

A ecocardiografia com Doppler e considerada o padrao-ou- 
ro para o diagnostico de HPPRN e para afastar a possibilidade 
de cardiopatia congenita. 0 estudo de fluxo pelo Doppler de- 
monstra a diregao do fluxo atraves do forame oval. 

Tratamento 

0 manuseio da HPPRN evoluiu muito nas duas ultimas deca- 
das. 0 foco mudou de hiperoxigenagao-hiperventilagao-alca- 
lose para estrategias de ventilagao gentil a fim de otimizar o re- 
crutamento pulmonar e minimizar barotrauma, volutrauma e 
efeitos toxicos do oxigenio, associado a hipercapnia permissi- 
va e o uso terapeutico do surfactante e do ON. A severidade da 
doenga pode variar de hipoxemia leve com discreto desconfor- 
to respiratorio ate hipoxemia grave com instabilidade cardior- 
respiratoria. Suporte nutricional adequado, redugao de ruidos 
e luminosidade, corregao de disturbios metabolicos, manu- 
tengao da normotermia, minimo manuseio de analgesia e se- 
dagao, se necessario, sao a base inicial para o tratamento. Hi- 
perventiliagao e infusao de bicarbonato de sodio devem ser 
evitados, em razao dos efeitos adversos na perfusao cerebral e 
risco aumentado de surdez sensorioneural. Se uma pressao 
inspiratoria maior que 28 cmH 2 0 ou volume corrente maior 
que 6 mL/kg sao necessarios para manter a PaC0 2 abaixo de 
60 mmHg em ventilagao convencional, recomenda-se mudar 
para a ventilagao de alta frequencia. 27 

0 uso de oxido nitrico inalado (iNO) tern efeito direto e se- 
letivo na vasculatura pulmonar, pois, uma vez na circulagao, 
liga-se a hemoglobina formando meta-hemoglobina e sendo 
inativado. Sua agao se da pelo aumento do GMP ciclico na pa¬ 
rede arteriolar. Varios estudos tern mostrado uma melhora cli- 
nica significativa na oxigenagao de criangas com HPPRN e 
uma importante redugao no uso do ECMO e na mortalida- 

(jg 29,31,33,34 

Deve-se considerar o uso de iNO para os RN com mais de 
34 semanas de idade gestacional e diagnostico de HPPRN que 
persistem com hipoxemia apos medidas gerais, suporte he- 
modinamico e ventilagao adequados. A dose inicial recomen- 
dada e de 20 ppm. 31 A expectativa e de uma melhora na oxige¬ 
nagao em torno de 20% com 30 a 60 minutos do inicio da 
terapia. Aproximadamente 70% dos pacientes tratados mos- 
tram urn aumento de 20 mmHg na Pa0 2 . 35 0 desmame deve 
ser iniciado quando a Pa0 2 estiver maior ou igual a 60 mmHg 
com uma Fi0 2 menor que 60%. Reduzir 5 ppm a cada 4 horas 
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ate atingir 5 ppm. Depois reduzir 1 ppm a cada 2 ou 4 horas, 
ate a retirada completa, de acordo com a resposta clinica e la- 
boratorial. 27 

Se o ON nao melhorar a hipoxemia e a pressao arterial esti- 
ver estavel, considere o uso de inibidores da fosfodiesterase 5. 
0 sildenafil endovenoso e administrado em uma dose de ata- 
que de 0,42 mg/kg em 3 horas, seguido de uma dose de ma¬ 
nutengao de 1,6 mg/kg/dia em infusao continua (0,07 mg/ 
kg/h). A prostaciclina (PGI2, Iloprost) tambem pode ser utili- 
zada por via inalatoria (1 a 2,5 pg/kg a cada 2 ou 4 horas) ou 
por via endovenosa (0,5 a 3 ng/kg/min). 27 ’ 29 ’ 3136 ' 38 

Se a pressao arterial esta normal mas existem evidences 
de disfungao ventricular, a milrinona pode ser a droga de esco- 
lha. Ela atua inibindo a fosfodiesterase 3, aumentando a con- 
centragao de AMP cfclico na musculatura lisa pulmonar e sis- 
temica alem da musculatura cardiaca. Utiliza-se uma dose de 
ataque de 50 pg/kg em 30 a 60 minutos, seguida de uma dose 
de manutengao de 0,33 pg/kg/min (que pode chegar gradati- 
vamente ate 1 pg/kg/min, de acordo com a resposta clinica). 
A dose de ataque nao e recomendada na presenga de hipoten¬ 
sao arterial. Uma etapa rapida em bolo de 10 mL/kg de Ringer 
lactato ou soro fisiologico antes da dose de ataque pode mini- 
mizar o risco de hipotensao. 27 ’ 29 ’ 31 ’ 36 

Em presenga de hipotensao sistemica mas com fungao car¬ 
diaca preservada, uma ou duas etapas expansoras em bolo (10 
mL/kg de Ringer lactato ou soro fisiologico), seguidas de infu¬ 
sao de dopamina, norepinefrina ou vasopressina estao reco- 
mendadas. Se o uso de altas doses de vasopressores e necessa- 
rio, considerar o uso de hidrocortisona se nao houver infecgao 
concomitante. 27 ’ 31 

0 uso de sedativos e analgesicos e de grande importancia e 
deve ser realizado de forma individualizada. 0 uso de surfac- 
tante, dependendo da doenga parenquimatosa de base, pode 
atuar no recrutamento alveolar e, consequentemente, melho¬ 
rar a oxigenagao. 

Existem evidences de uma redugao de L-arginina em RN 
com HPP quando comparada com outras causas de insufi- 
ciencia respiratoria grave. A infusao de L-arginina, urn precur¬ 
sor do ON, tern como objetivo aumentar a sua formagao. 34 

A adenosina causa vasodilatagao pulmonar seletiva quan¬ 
do infundida venosa em baixas doses, pois e rapidamente cap- 
tada e inativada pelo endotelio vascular pulmonar. 34 35 

Principals patologias respiratorias no 
periodo neonatal 

• Doenga de membrana hialina (DMH); 

• taquipneia transitoria do recem-nascido (TTRN); 

• sindrome de aspiragao meconial (SAM); 

• pneumonia; 

• hipertensao pulmonar persistente (HPP). 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender as diferentes causas de insuficiencia 
respiratoria aguda no recem-nascido. 

• Identificar fatores de risco envolvidos na genese das 
principais doengas respiratorias. 


• Identificar possfveis causas de desconforto respiratorio 
de origem extrapulmonar. 

• Correlacionar alteragoes radiologicas com possfveis 
diagnosticos de doenga. 

• Reconhecer as principais patologias respiratorias no 
periodo neonatal e suas caracterfsticas fisiopatologicas 
e possfveis tratamentos. 

• Identificar a importancia da manutengao da 
temperatura corporal de recem-nascidos na sala de 
parto e na admissao a UTI neonatal como fator protetor 
de morbidades e mortalidade no perfodo neonatal. 

• Reconhecer a importancia do uso correto de 
surfactante pulmonar exogeno e mecanismos que 
otimizam sua agao no recem-nascido. 

• Identificar os mecanismos utilizados que, segundo a 
literatura atual, ajudam a minimizar a lesao pulmonar. 
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CAPITULO 11 


ENCEFALOPATIA HIPOXICO- 
-ISQUEMICA 

Renato Soibelmann Procianoy 
Rita de Cassia dos Santos Silveira 


Introdugao 

A oferta adequada de oxigenio aos tecidos e fundamental para 
que as celulas mantenham o metabolismo aerobico e as fun- 
goes vitais. A baixa pressao de perfusao associada a insufi- 
ciente quantidade de oxigenio ofertado aos tecidos determina 
a mudanga do metabolismo aerobico para anaerobico, com 
consequentes disfungoes organicas. A asfixia perinatal desen- 
volve-se quando ha hipoperfusao tecidual significativa e dimi- 
nuigao da oferta de oxigenio decorrente das mais diversas 
etiologias durante o periodo periparto. 

A asfixia perinatal e a principal causadora da encefalopatia 
hipoxico-isquemica (EHI). Ha dois a quatro recem-nascidos 
com EHI para cada 1.000 nascidos vivos a termo, e a taxa de 
mortalidade dos recem-nascidos asfixiados que desenvolvem 
encefalopatia varia de 15 a 25%. Dentre os sobreviventes, 25 a 
30% apresentam como sequela mais importante a paralisia ce¬ 
rebral, alem de retardo mental, deficit de aprendizado em m- 
veis variados e epilepsia. 

Etiologia 

As causas de asfixia no periodo neonatal sao: 

• interrupgao do fluxo sanguineo umbilical (p.ex., compressao 
de cordao umbilical); 

• insuficiente troca de gases pela placenta (p.ex., descolamento 
de placenta); 

• perfusao placentaria inadequada do lado materno (p.ex., hi- 
potensao materna); 

• feto comprometido que nao tolera o estresse do trabalho de 
parto (p.ex., retardo do crescimento intrauterino); 

• falha de inflar o pulmao logo apos o nascimento. 

Todas as situagoes patologicas que possam promover hipoxia 
e hipoperfusao teciduais pre-natal, perinatal ou pos-natal sao 
fatores etiologicos de sindrome hipoxico-isquemica. 

Observagoes clinicas mostraram que, em 20% dos recem-nas¬ 
cidos a termo, a EHI ocorre por insulto anteparto (p.ex., parada 
cardiaca materna, hemorragia materna levando a hipotensao e 


acometimento das trocas transplacentarias); em 35%, por pro- 
blemas maternos como diabete, retardo de crescimento intrau¬ 
terino e infecgao sem sinais clinicos de sofrimento fetal durante 
o trabalho de parto e sem conhecimento do momento do insulto 
fetal; em 10%, por problemas pos-natais; e somente em 35% a 
EHI e decorrente de problemas reconhecidos durante o trabalho 
de parto (p.ex., descolamento prematuro de placenta, ruptura 
uterina, parto traumatico). Portanto, pelo menos em 65% dos 
casos de EHI em recem-nascidos a termo, dificuldades do perio- 
do intraparto nao explicam a presenga de encefalopatia. 1 

Diagnostico de asfixia perinatal 
O uso unico do escore de Apgar para o diagnostico de asfixia 
perinatal e falho. Recem-nascidos prematuros apresentam es- 
cores de Apgar baixos sem desenvolver acidemia. A idade 
gestacional influencia o escore de Apgar, havendo correlagao 
significativa entre a idade gestacional e os escores de Apgar no 
primeiro e no quinto minuto de vida, ou seja, quanto mais 
prematuro for o recem-nascido, maior a probabilidade de 
apresentar escores de Apgar baixos com pH arterial de sangue 
de cordao umbilical dentro de uma faixa de normalidade. 2 

Em recem-nascidos a termo, o escore de Apgar tambem nao 
e urn dado fidedigno para o diagnostico de asfixia perinatal. Thorp 
et al. mostraram uma frequencia de 77,8% de pH arterial umbili¬ 
cal > 7,10 entre recem-nascidos a termo deprimidos (escores de 
Apgar no 1° ou no 5° minuto de vida < 7). 3 Entretanto, o uso da ga- 
sometria de sangue de cordao umbilical como unico criterio para 
o diagnostico de asfixia perinatal tambem nao e confiavel. King 
et al. compararam dois grupos de recem-nascidos a termo ou pro¬ 
ximo do termo (acidemicos com pH < 7 e controles com pH > 7,20) 
com escores de Apgar > 7 no 5 e minuto de vida. A frequencia de 
alteragoes clinicas decorrentes da asfixia em ambos os grupos foi 
semelhante, demonstrando que a utilizagao de apenas o pH de 
sangue arterial umbilical nao e suficiente para o diagnostico de 
asfixia perinatal. 4 Ha necessidade da presenga de outros sinais 
para haver a suspeita de asfixia perinatal, como disfungao orga- 
nica multissistemica e manifestagoes neurologicas. 
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Fisiopatologia 

A lesao hipoxica intrautero ou logo apos o nascimento deter- 
mina uma sequencia de eventos no recem-nascido. Inicial- 
mente, ha um periodo de aumento da frequencia respiratoria 
seguido de apneia com duragao de 30 a 60 segundos (apneia 
primaria). A frequencia cardiaca mantem-se normal e a pres- 
sao arterial aumenta levemente durante a apneia primaria. Ha 
uma reversao desse quadro com a utilizagao de uma leve esti- 
mulagao tatil ou a exposigao do recem-nascido ao oxigenio, 
determinando o reinicio da respiragao. 

Se o processo hipoxico se mantem, o recem-nascido reinicia 
os movimentos respiratorios que, entretanto, serao assincroni- 
cos e nao efetivos (gasping ). Esses movimentos respiratorios 
sao semelhantes a solugos. Persistindo o insulto hipoxico, a res¬ 
piragao torna-se ainda mais inehcaz ate que sobrevem um 
segundo periodo de apneia (apneia secundaria ou apneia termi¬ 
nal). Durante esse processo, ocorre a diminuigao progressiva da 
frequencia cardiaca, da pressao arterial e da Pa0 2 , associando-se 
ao processo hipoxico o componente isquemico. A partir desse 
momento, o recem-nascido nao e mais responsivo ao estimulo 
tatil nem ao oxigenio e necessita de ventilagao positiva intermi- 
tente para se recuperar. 0 tempo necessario para recuperar os 
movimentos respiratorios espontaneos e de 2 a 2,5 vezes o 
periodo de apneia secundaria. Se nenhuma atitude for adotada 
durante esse periodo, a evolugao sera o obito. 5 

0 processo de ashxia causa uma redistribuigao do debito car- 
diaco com o objetivo de preservar a perfusao do sistema nervoso 
central (SNC), do coragao e das glandulas suprarrenais. Os teci- 
dos perifericos, as visceras abdominais e os pulmoes tornam-se 
hipoperfundidos em detrimento dos orgaos mais nobres citados 
anteriormente. Essa e a forma que o organismo encontra para 
preservar a fungao dos orgaos considerados mais importantes. 
Entretanto, quando o processo hipoxico-isquemico torna-se mui- 
to intenso e extremamente grave, o SNC, o coragao e as glandulas 
suprarrenais tambem sao acometidos, surgindo manifestagoes 
clinicas decorrentes de suas disfungoes. 6 

Os mecanismos fisiopatologicos que envolvem a 
hipoxia-isquemia e a reperfusao cerebral ocorrem em tres niveis 
basicos que estao inter-relacionados: nivel bioquimico, nivel ce- 
lular, que constitui alteragoes morfologicas no citoplasma e no 
nucleo celular, e nivel celular-humoral, que sao principalmente 
citocinas e a resposta inflamatoria. 

Durante a hipoxia-isquemia, inicialmente, ocorre uma 
inativagao sinaptica que se deve a redugao do aporte cerebral 
de fosfatos de alta energia, causando falta progressiva de ener- 
gia, ocasionando lesao irreversivel, uma vez que a energia 
disponivel nao e subciente para manter as bombas ATPase 
dependentes, responsaveis pela distribuigao dos ions atraves 
das membranas. A falta de energia para manter as bombas 
ATPase dependentes causa despolarizagao das membranas e 
maior entrada de calcio para o meio intracelular. 0 aumento 
do ion calcio no meio intracelular ativa a liberagao de neuro- 
transmissores excitatorios, como o glutamato e o aspartato, 
que tern suas agoes mediadas principalmente pelo receptor 
NMDA (N-metil-D-aspartato). 0 receptor NMDA e 
responsavel, ainda, pela maior permeabilidade celular ao cal¬ 


cio; e um mecanismo de retroalimentagao. 7 ’ 8 Resumindo, os 
neuronios que liberam glutamato sao ativados durante o even- 
to hipoxico pela entrada de calcio para dentro da celula e pela 
propria despolarizagao dessas celulas. 9 Paralelamente, ocorre 
redugao de ATPase-glutamato dependente na membrana pre- 
-sinaptica, contribuindo para a manutengao de concentragoes 
elevadas do glutamato extracelular, mantendo um estimulo 
prolongado desse neurotransmissor excitatorio. 

0 calcio aumentado no espago intracelular associado a re¬ 
perfusao inicia varios eventos bioquimicos, como a ativagao 
de enzimas degradativas (endonucleases, proteases e fosfoli- 
pases). A reperfusao com o aporte de oxigenio as celulas lesa- 
das pela hipoxia-isquemia leva a geragao de radicais livres, ati¬ 
vagao da oxido nitrico sintetase, com sintese de oxido nitrico 
(ON) que se combina com radicais livres para formar peroxini- 
trito. A geragao de radicais livres pode acionar a liberagao de 
quantias adicionais de neurotransmissores excitatorios e in- 
fluenciar tambem a ativagao do receptor NMDA. 710 
0 calcio aumentado no meio intracelular promove: 

• ativagao da fosfolipase A 2 , causando maior geragao de radi¬ 
cais livres pelas vias da cicloxigenase e lipoxigenase; 

• ativagao da enzima oxido nitrico sintetase, que estimula for- 
magao de NO e este se combina com radicais livres, formando 
peroxinitrito; 

• ativagao de proteases que convertem xantina-desidrogenase 
em xantina-oxidase, gerando radicais livres; 

• ativagao da fosfolipase C, que resulta no aumento dos esto- 
ques de calcio intracelular. 

0 acumulo do calcio citosolico e o principal fator entre as mul- 
tiplas lesoes e a cascata de eventos irreversiveis que causam a 
morte celular induzida pela hipoxia-isquemia e reperfusao. 
Ha alteragoes morfologicas observadas na deterioragao da ce¬ 
lula nervosa que sofre a agressao hipoxico-isquemica. Sao al¬ 
teragoes que envolvem o nucleo e o citoplasma. A agao desses 
fenomenos celulares desencadeados pela lesao de hipoxia-is- 
quemia-reperfusao leva a duas formas bem distintas de morte 
da celula nervosa: necrose e apoptose. 

Na necrose, ha ruptura da celula com fratura da membrana 
celular, reagao inflamatoria intensa e ruptura de organelas, o 
que causa maior edema no meio intracelular; consequente- 
mente, ha ruptura celular, extravasamento do conteudo do ci¬ 
toplasma para o meio extracelular e fagocitose desse material. 
0 processo e irreversivel e sem consumo de energia. 

Na apoptose, o mecanismo de morte neuronal e completa- 
mente diferente. A celula encolhe; o nucleo torna-se pequeno e 
denso, em razao da maior condensagao de cromatina e 
fragmentagao do DNA; no mesmo momento, ocorre invagina- 
gao da membrana plasmatica com vacuolizagao do citoplasma; 
o processo todo finaliza com a celula separando-se em corpos 
apoptoticos multiplos e pequenos que sao fagocitados por celu¬ 
las vizinhas saudaveis. E um processo celular ativo que requer 
vias bioquimicas especificas, consumo de energia e transcrigao 
genetica. Um dos grandes reguladores da apoptose neuronal 
sao as caspases (proteases cistema-aspartato especificas), que 
agem especificamente nas celulas apoptoticas, em particular 
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caspases 3 e 9. 11-13 A Tabela 1 resume as diferengas basicas entre 
os dois tipos de morte da celula nervosa. 

Tabela 1 Morte da celula nervosa 


Necrose 

Apoptose 

Fratura da membrana celular 

Condensapao da cromatina, 
fragmentapao do DNA, nucleo 
pequeno/denso 

Rompimento das organelas 

Invaginapao da membrana 
plasmatica 

Edema intracelular 

Vacuolizapao do citoplasma 

Celula rompida 

Celula separada em multiplos 
corpos apoptoticos 

Saida de citoplasma 
extracelular 

Fagocitose de celulas vizinhas 
saudaveis 

Fagocitose do material 

Apao de citocinas (TNF-alfa) e 
caspases 3 e 9 

Sem consumo de energia 


A hipoxia-isquemia-reperfusao no SNC tambem aciona uma 
reagao inflamatoria caracterizada pelo influxo de leucocitos, 
incluindo polimorfonucleares e monocitos e ativagao da mi¬ 
croglia. Muitas dessas reagoes inflamatorias sao mediadas 
pelas citocinas, especialmente as agoes moduladoras da 
apoptose neuronal. As citocinas com agoes mais conhecidas 
no SNC sao: TNF-alfa, IL-l-beta e IL-6. 14 A ativagao de caspa¬ 
ses promove a produgao de citocinas inflamatorias que 
podem induzir uma resposta inflamatoria local e aumentar o 
numero de neuronios apoptoticos, o que seria urn mecanis- 
mo de neuroprotegao. 11 

As citocinas sao mediadoras do mecanismo da ativagao da 
resposta inflamatoria sistemica. Em uma situagao de isque- 
mia ou presenga de endotoxina, ocorre ativagao endotelial, 
potencializada pela ativagao dos monocitos que estimulam 
produgao de TNF-alfa; e este promove maior ativagao endote¬ 
lial e, por meio de diversas interagoes, ocorre produgao de IL- 
-6, IL-l-beta, IL-8 e fator ativador plaquetario (PAF). 15 Por 
meio de agoes de receptores soluveis, IL-6, IL-l-beta e TNF-al¬ 
fa aumentam a expressao das moleculas de adesao, principal- 
mente a Icam-1 (molecula de adesao intercelular), nas celulas 
endoteliais e nos astrocitos, facilitando, assim, a infiltragao 
leucocitaria e aumentando a ativagao dos leucocitos, com con- 
sequente promogao da resposta inflamatoria sistemica como 
resultado final. Alem disso, induzem a enzima oxido nitrico 
sintetase, que, juntamente com TNF-alfa e IL-l-beta, promo¬ 
ve efeitos neurotoxicos. 

Os eventos bioquimicos que levam a agressao hipoxico- 
-isquemica sao muito mais conhecidos que a via inflamatoria. 
Por isso, as estrategias neuroprotetoras dispomveis atualmen- 
te estao baseadas no bloqueio dos eventos bioquimicos que 
podem causar a morte neuronal. 16 

Manifestacoes clmicas 

Sistema nervoso central 

A extensao e a distribuigao da lesao isquemica cerebral sao de- 
terminadas pela maturidade cerebral e a gravidade e duragao 


do insulto. No recem-nascido prematuro, a identificagao clini- 
ca da asfixia e mais dificil que no recem-nascido a termo, por 
causa da imaturidade cerebral, ou seja, alguns achados nor- 
mais e comuns ao prematuro indicam depressao do SNC no 
recem-nascido a termo. 

EHI consiste na manifestagao clinica da asfixia perinatal 
mais estudada e descrita na literatura. Os achados clinicos 
sao inespecificos e, para distinguir de outras causas de lesao 
cerebral, e importante a historia perinatal. Sarnat e Sarnat es- 
tabeleceram criterios para a classificagao da EHI, resumidos 
na Tabela 2. 17 

0 quadro clinico agrava-se durante os primeiros 3 dias de 
vida; obito e comum entre 24 e 72 horas de vida. 

As convulsoes podem estar presentes como unica mani¬ 
festagao neurologica apos insulto asfixico. Geralmente, ini- 
cia durante as primeiras 24 horas de vida do recem-nascido, 
sao prolongadas e resistentes ao tratamento anticonvulsi- 
vante. 

0 edema cerebral pode ser urn achado precoce da EHI gra¬ 
ve, resultando em areas de necrose cerebral irreversivel, prin- 
cipalmente lobo temporal e consequente paralisia cerebral. 
Clinicamente, o aumento da pressao intracraniana do recem- 
-nascido manifesta-se muito tardiamente na evolugao do ede¬ 
ma cerebral, observando-se fontanela abaulada e tensa, hiper- 
termia de origem central, convulsoes e demais manifestagoes 
neurologicas semelhantes as observadas na EHI e, nesses ca- 
sos, ja existe necrose cerebral extensa. 18 

Nos casos graves, o exame de ressonancia magnetica mos- 
tra alteragoes entre a primeira e a segunda semana de vida 
pos-natal 19 e o video EEG e alterado nas primeiras 48 horas de 
vida. Os recem-nascidos que apresentam video EEG normal 
nas primeiras 48 horas de vida terao neurodesenvolvimento 
normal aos 24 meses de idade corrigida. 20 

Sistema cardiovascular 

A resposta circulatoria inicial apos a lesao hipoxico-isquemica 
envolve redistribuigao do debito cardiaco aos tecidos do orga- 
nismo, com maior trabalho da fibra miocardica ja sob efeito de 
isquemia, podendo ocorrer infarto agudo do miocardio, in- 
suficiencia miocardica de gravidade variavel, inclusive com 
miocardiopatia, e necrose do musculo papilar da valvula 
tricuspide. 0 ventriculo direito do recem-nascido e o mais su- 
jeito a lesao isquemica porque a pressao vascular pulmonar se 
eleva como decorrencia da hipoxia e da acidose. Esse fato he- 
modinamico leva a urn sofrimento da circulagao do ventriculo 
direito com consequente isquemia ou necrose. Laboratorial- 
mente, manifesta-se por aumento da CK-MB; no eletrocar- 
diograma, ha alteragoes compativeis com lesao isquemica ou 
necrose miocardica; e na cintilografia miocardica, ha manifes¬ 
tagoes isquemicas. 2122 

Inicialmente, ocorre taquicardia sinusal, seguida de bradi- 
cardia e insuficiencia cardiaca. 0 recem-nascido apresenta 
hiperatividade precordial, pulsos amplos ou diminuidos com 
deficit de perfusao periferica e edema generalizado, e e possi- 
vel a presenga de sopro cardiaco pela necrose do musculo 
papilar e arritmias. 
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Tabela 2 Estagios da encefalopatia hipoxico-isquemica 


Estagio 

Estagio 1 (leve) 

Estagio 2 (moderada) 

Estagio 3 (grave) 

Nivel de consciencia 

Hiperalerta 

Letargia 

Torpor, coma 

Controle 

neuromuscular 

Super-reativo 

Movimentos espontaneos 
diminuidos 

Movimentos espontaneos 
diminuidos ou ausentes 

Tonus muscular 

Normal 

Hipotonia leve 

Flacido 

Postura 

Flexao distal suave 

Flexao distal forte 

Descerebrapao intermitente 

Reflexos tendinosos 

Super-reativo 

Super-reativo, 

desinibido 

Diminuido ou ausente 

Mioclonia segmentar 

Presente ou ausente 

Presente 

Ausente 

Reflexos complexos 

Normal 

Suprimido 

Ausente 

Sucgao 

Ativa ou pouco fraca 

Fraca ou ausente 

Ausente 

Moro 

Vivo 

Fraco, limiar alto 

Ausente 

Oculovestibular 

Normal 

Exacerbado 

Fraco ou ausente 

Tonicocervical 

Leve 

Forte 

Ausente 

Funpoes autonomicas 

Simpaticas 

generalizadas 

Parassimpaticas generalizadas 

Ambos os sistemas deprimidos 

Pupilas 

Midriase, reativas 

Miose, reativas 

Medias, pouco reativas, 
anisocoria 

Respirapoes 

Espontaneas, regulares 

Periodicas 

Periodicas, apneias 

Ritmo cardiaco 

Normal ou taquicardia 

Bradicardia 

Variavel, bradicardia 

Secrepoes em vias aereas 

Escassas 

Profusas 

Variaveis 

Motilidade gastrointestinal 

Normal ou diminuida 

Aumentada, diarreia 

Variavel 

Convulsoes 

Ausentes 

Frequentes: focal ou multifocal 

Frequentes: descerebrapao 

Eletroencefalograma (EEG) 

Normal (desperto) 

Baixa voltagem, padrao 
periodico (desperto) 

Periodico, com fase isoeletrica 
ou totalmente isoeletrica 

Durapao dos sintomas 

< 24 horas 

2 a 14 dias 

Horas a semanas 

Seguimento 

100% normal 

80% normal, anormal se 
sintomas por mais de 5 a 7 dias 

50% obito; os restantes, 
sequelas graves 


Fonte: Sarnat e Sarnat. 17 


Sistema respiratorio 

E frequente a associagao de asfixia e hipertensao pulmonar 
persistente (HPP) do recem-nascido. Na asfixia, pode ocor- 
rer necrose dos musculos papilares da valvula tricuspide, 
promovendo regurgitagao valvar tricuspide e aumento da 
pressao no atrio direito, causando shunt direita-esquerda du¬ 
rante a sistole ventricular. Alem disso, a redistribuigao do 
fluxo sangmneo no organismo apos um evento hipoxico-is- 
quemico e a acidose metabolica promovem aumento da re- 
sistencia vascular pulmonar e consequente elevagao da pres¬ 
sao na arteria pulmonar. 0 shunt direita-esquerda de sangue 
nao oxigenado pelo forame oval e pelo canal arterial patente 
e responsavel pela hipoxemia sistemica grave. Dessa forma, 
ha uma somatoria de efeitos clinicos de uma isquemia teci- 
dual generalizada. E uma situagao muito grave que requer 
suporte intensivo e manejo imediato na tentativa de reverter 
o quadro clinico. 23 

0 ecocardiograma com mapeamento em cores permite a vi- 
sualizagao do jato de regurgitagao tricuspide e do jato no fora¬ 
me oval, alem da aferigao da pressao na arteria pulmonar e da 
avaliagao da fungao ventricular direita. No caso de nao dispor 
de ecocardiografia e se o shunt for predominantemente pelo 
canal arterial, a constatagao da Pa0 2 ou da saturagao arterial 


de oxigenio pre-ductal (arteria radial direita) e pos-ductal 
(aorta descendente ou membros inferiores) - mostrando uma 
diferenga de oxigenagao com saturagao ou Pa0 2 mais elevada 
no membro superior direito que nos membros inferiores - faz 
o diagnostic de HPP. 

A sindrome de aspiragao de meconio e um achado frequen¬ 
te concomitante com a asfixia e com a HPP. 

Disturbios metabolicos 

Inicialmente, ha hiperglicemia por aumento na liberagao de 
catecolaminas e cortisol, 2425 seguida de hipoglicemia causada 
pelo consumo excessivo dos depositos de glicogenio hepatico 
e, em alguns casos, por hiperinsulinismo tardio. 26 

A hipocalcemia precoce (calcio serico total < 7 mg/dL ou 
calcio ionico < 4 mg/dL, nas primeiras 72 horas de vida) e se¬ 
cundaria a insuficiencia renal e a redugao transitoria da secre- 
gao de hormonio paratireoideo. 27 

Disturbios hidreletrolfticos acontecem secundariamente 
a insuficiencia renal aguda ou a sindrome da secregao 
inapropriada de hormonio antidiuretico (SSIHA). 28 Hiponatre- 
mia e natriuria ocorrem na fase de recuperagao da necrose tubu¬ 
lar aguda (NTA), e hipercalemia, na insuficiencia renal mais 
prolongada. 
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Aparelho gastrointestinal 

Aumento dos niveis series de amonia podem ser detectados 
por insuficiencia hepatica. 2930 A lesao hepatica pode evoluir 
para necrose. A insuficiente perfusao sanguinea visceral pode 
causar isquemia das algas intestinais, predispondo o recem- 
-nascido, principalmente o prematuro, a desenvolver quadro 
de enterocolite necrosante. 

Aparelho renal 

Oliguria (diurese < 1 mL/kg/hora) ou anuria e comum no re¬ 
cem-nascido que sofreu asfixia. SSIHA, NTA ou desidratagao 
sao causas de oliguria e merecem urn diagnostic diferencial, 
uma vez que ocorrem com alguma frequencia em recem-nas- 
cidos asfixiados. 

A SSIHA ocorre por disfungao hipofisaria secundaria a 
agressao isquemica. 28 Os pacientes com SSIHA reabsorvem 
grande quantidade de agua livre no nivel de tubulo distal e de- 
senvolvem oliguria, edema e hiponatremia. 

A NTA consequente da lesao isquemica renal cursa com re- 
dugao do debito urinario e insuficiencia renal aguda que per- 
siste por varios dias ou semanas. 31 

0 diagnostico diferencial dessas situagoes patologicas que 
causam oliguria encontra-se na Tabela3. 

Alguns recem-nascidos com asfixia desenvolvem bexiga 
neurogenica, e a consequente retengao urinaria nao e relacio- 
nada a doenga parenquimatosa renal. No diagnostico diferen¬ 
cial da oliguria e anuria no recem-nascido com asfixia, e im- 
portante realizar a palpagao da bexiga para constatar se ha 
distensao vesical secundaria a bexiga neurogenica. 

Disturbios hematologicos 

Coagulagao intravascular disseminada (CIVD) e frequente em 
recem-nascidos com asfixia perinatal e esta associada a situa¬ 
goes de hipoxia-isquemia tecidual. 

A CIVD manifesta-se, clinicamente, por sangramento em 
locais de venopungao, equimoses, hematomas, petequias, he¬ 
maturia, hemorragia digestiva e melena. Esses achados sao 
acompanhados pelas manifestagoes clinicas de choque hipo- 
volemico, variaveis com a gravidade. 0 diagnostico laborato- 
rial revela prolongamento dos tempos de tromboplastina par- 
cial ativada (TTPA), protrombina (TP) e trombina (TT). A 
contagem de plaquetas pode ser normal ou reduzida. 

Tratamento 

Primeiro passo (intervenpao 
pos-natal imediata) 

Ocorre na sala de parto, onde e fundamental a reanimagao efe- 
tiva e rapida do recem-nascido asfixiado. 


Segundo passo 

Devem ser tomadas medidas de suporte vital, como manutengao 
da oxigenagao, da perfusao e da temperatura corporea; equilfbrio 
metabolico (glicose), hidreletrolitico (especialmente os ions cal- 
cio, sodio e potassio) e acidobasico; alem de medidas para evitar 
e minimizar edema cerebral e tratamento das convulsoes. 32 

1. Ventilagao/oxigenagao: deve-se tentar manter os niveis de 
Pa0 2 e PaC0 2 os mais proximos do normal. Evitar que a Pa0 2 
ultrapasse o valor de 100 mmHg e a PaC0 2 se situe abaixo de 
35 mmHg. A hiperoxia pode promover redugao no fluxo san- 
guineo cerebral (FSC) ou potencializar a lesao de reperfusao 
causada pelo acumulo de radicais livres. A hiperventilagao 
tambem e contraindicada, pois a hipocapnia excessiva (PaC0 2 
< 25 mmHg) pode reduzir o FSC. A EHI frequentemente e 
acompanhada de doengas pulmonares. A sindrome de aspira- 
gao de meconio e a HPP devem ser tratadas quando ocorrem 
para evitar urn agravamento do processo hipoxico cerebral. 

2. Perfusao: e importante manter a pressao de perfusao cerebral 
(PPC), que consiste na diferenga entre a pressao arterial media 
sistemica (PAM) e a pressao intracerebral (PIC) (PPC = PAM - 
PIC). A PIC do recem-nascido com EHI nao e monitorada ha- 
bitualmente na pratica clinica. A perda da autorregulagao ce¬ 
rebrovascular faz com que a PPC seja reflexo direto da PAM, e 
a manutengao da PPC requer uma PAM no minimo entre 45 e 
50 mmHg. A oxigenagao do SNC depende da Pa0 2 e da perfu¬ 
sao tecidual. A cardiopatia isquemica causada pela lesao asfi- 
xica causa diminuigao da contratilidade cardiaca e do debito 
cardiac. Para que o debito cardiac seja mantido em niveis 
adequados e que se tenha uma pressao de perfusao efetiva, o 
uso de drogas vasopressoras e necessario. No paciente asfixia¬ 
do, a droga vasoativa mais indicada e a dobutamina, que au- 
menta a contratilidade cardiaca e tern efeito de vasodilatagao 
periferica. A dose inicial indicada e 7,5 mcg/kg/min EV. 

3. Glicose: a glicemia deve ser mantida em niveis fisiologicos, ou 
seja, 50 a 80 mg/dL. A hipoglicemia e uma condigao agravan- 
te, pois alem de reduzir reservas energeticas (ATP) e iniciar a 
cascata de eventos bioquimicos, pode potencializar os ami- 
noacidos excitatorios (aspartato e glutamato) e aumentar o ta- 
manho da area de hipoxia-isquemia cerebral. Por outro lado, 
nao adianta manter niveis de glicose elevados como estrategia 
terapeutica. A hiperglicemia pode causar elevagao do lactato 
cerebral, aumento da lesao celular e do edema intracelular e 
varios disturbios na regulagao do tonus vascular cerebral. 

4. Balango hidreletrolitico: 

• calcio: os niveis plasmatics de calcio devem ser manti- 
dos em 7 a 11 mg/dL. Hipocalcemia e uma alteragao 
metabolica comum nos recem-nascidos asfixiados. 
Como os mecanismos que promovem lesao neuronal na 


Tabela 3 Diagnostico diferencial da oliguria 



Densidade urinaria 

Ureia e creatinina 

Sodio serico 

FENa 

Peso 

Exame de urina 

SIHAD 

t 

N 

1 

< 2,5 

t 

N 

NTA 

1 

t 

N/ | 

> 2,5 

t 

A 

Desidratagao 

t 

N/ t 

N/t 

< 2,5 

1 

N 


FENa (excregao fracionada de sodio): [(Na urinario/Na serico)/(ureia urinaria/ureia serica)] x 100; SSIHA: sindrome da secrecao inapropriada de hormonio 
antidiuretico; NTA: necrose tubular aguda; aumentado; j: diminui'do. 
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EHI estao relacionados com o aumento do calcio intrace- 
lular, a utilizagao de niveis de calcio abaixo do normal 
com bloqueadores dos canais de calcio poderia ser inte- 
ressante, desde que nao causasse efeitos cardiovascula- 
res adversos, como o comprometimento da contratilida- 
de miocardica, alem do maior risco de crises convulsivas 
secundarias a hipocalcemia; 

• sodio e potassio: hiponatremia pode ocorrer por SSIHA 
ou por NTA. Hiperpotassemia e frequente nos recem- 
-nascidos com insuficiencia renal aguda decorrente da as- 
fixia. A monitoragao desses eletrolitos e sua corregao, 
quando alterados, sao necessarias. 

5. Edema cerebral: o recem-nascido que sofre agressao hipoxi¬ 
co-isquemica tern predisposigao a sobrecarga hidrica, princi- 
palmente em fungao da redugao do debito urinario (oliguria) 
comum na EHI. Anuria ou oliguria (diurese < 1 mL/kg/h) 
pode ocorrer por SSIHA ou por NTA. Ambas as situagoes de- 
vem ser manejadas com restrigao hidrica (oferta de 60 mL/ 
kg/dia). No manejo do recem-nascido asfixiado, no entanto, 
a expansao volumetrica com soro fisiologico para manuten¬ 
gao da PAM e da PPC pode ser necessaria. 

6, Tratamento de convulsoes: ocorrem precocemente na evolu- 
gao clinica da EHI, sao focais ou multifocais. Recem-nascidos 
que tern pH < 7 no sangue de cordao e que mantenham acido- 
se metabolica 2 horas apos o nascimento apresentam crises 
convulsivas frequentemente nas primeiras 24 horas de vida. 
As crises convulsivas estao relacionadas com o aumento do 
metabolismo cerebral que ocorre na EHI. Os barbituricos sao 
preferiveis porque reduzem o metabolismo cerebral, promo- 
vendo a preservagao de energia. Quando a convulsao e clini- 
camente bem definida, a realizagao do EEG pode ser retarda- 
da, mas se o recem-nascido esta em ventilagao mecanica e 
paralisado com pancuronio, o EEG e obrigatorio. A distingao 
clinica entre convulsoes multifocais e movimentos miocloni- 
cos ritmicos segmentares e muito dificil e, portanto, o EEG e 
fundamental. A primeira escolha no tratamento das convul¬ 
soes secundarias a EHI e o fenobarbital. Emprega-se dose de 
ataque de 20 mg/kg, seguida de manutengao de 3 a 5 mg/kg/ 
dia. Se as convulsoes persistirem, da-se uma segunda dose de 
ataque de 20 mg/kg de fenobarbital; se ainda assim nao hou- 
ver controle das crises convulsivas, e necessaria a associagao 
de fenitoina (20 mg/kg dose de ataque e manutengao de 4 a 8 
mg/kg/dia). As convulsoes sao dificeis de controlar nos esta- 
gios precoces da EHI (primeiras 72 horas), devendo-se atingir 
o nivel maximo terapeutico do fenobarbital, quando necessa- 
rio, para controle das crises. 

Terceiro passo: intervenpoes preventivas 

1. Bloqueadores dos canais de calcio: o calcio e o mediador cen¬ 
tral de uma serie de eventos bioquimicos que causam a morte 
neuronal. E possivel que a redugao dos niveis de calcio no ci- 
tosol, no momento da agressao hipoxico-isquemica, seja be- 
nefica, mas os efeitos adversos cardiovasculares desses blo¬ 
queadores nao compensam os eventuais beneficios da 
terapeutica. No momento, nao existe indicagao do uso de blo¬ 
queadores do canal de calcio em recem-nascidos asfixiados. 


2. Varredores de radicais livres: os efeitos neuroprotetores dos var- 
redores de radicais livres podem ser exercidos pela inibigao da 
liberagao do glutamato. Sabe-se que o influxo de calcio e ne- 
cessario para a liberagao de glutamato nas terminagoes nervo- 
sas pre-sinapticas, levando a maior produgao de radicais livres, 
que, por sua vez, exercem agoes sobre a liberagao de mais glu¬ 
tamato (importante aminoacido excitotoxico em celulas neu- 
ronais). Os inibidores da produgao de radicais livres sao: alo- 
purinol, que inibe a enzima xantina-oxidase; indometacina, que 
inibe a cicloxigenase; ferro quelato, que reduz a produgao do 
radical hidroxila; e magnesio, que inibe a peroxidagao lipidica. 
Todas essas agoes sao neuroprotetoras, mas a droga mais pro- 
missora para utilizagao como intervengao neuroprotetora e o 
alopurinol. 17 

3. Hipotermia terapeutica: ha imimeros estudos empregando 
duas tecnicas de resfriamento corporeo, a fim de inibir, redu- 
zir e melhorar a evolugao da lesao cerebral e sequelas neuro- 
logicas decorrentes da EHI: hipotermia seletiva da cabega e 
hipotermia corporea total. A temperatura de resfriamento 
deve ser entre 33 e 34°C; temperaturas inferiores a 32°C sao 
menos neuroprotetoras e abaixo de 30°C foram observados 
efeitos adversos sistemicos graves. Indica-se inicio da hipo¬ 
termia terapeutica ate 6 horas apos o nascimento, pois os mo- 
delos experimentais evidenciaram que essa e a janela tera¬ 
peutica da agressao hipoxico-isquemica. A hipotermia deve 
ser mantida por 72 horas e a temperatura esofagica ou retal 
deve se manter em 33,5°C. A hipotermia tern sido efetiva em 
reduzir sequelas neurologicas, principalmente em recem- 
-nascidos com EHI moderada, e em melhorar o prognostic 
em longo prazo dos recem-nascidos com EHI. Estudos de 
metanalise tern mostrado que o uso da hipotermia terapeuti¬ 
ca diminui a mortalidade e melhora o prognostic com rela- 
gao ao neurodesenvolvimento dos recem-nascidos com 
EHE 33 ' 35 

Indica-se hipotermia terapeutica nos recem-nascidos com 
idade gestacional > 35 semanas, peso de nascimento > 1.800 g 
e que tenham menos que 6 horas de vida e preencham os 
seguintes criterios: 36 

1. Evidencia de asfixia perinatal: 

• gasometria arterial de sangue de cordao ou na primeira 
hora de vida com pH < 7,0 ou EB < -16; ou 

• historia de evento agudo perinatal (descolamento 
abrupto de placenta, prolapso de cordao); ou 

• escore de Apgar 5 ou menos no decimo minuto de vida; ou 

• necessidade de ventilagao mecanica alem do decimo mi¬ 
nuto de vida. 

2. Evidencia de encefalopatia moderada a severa antes de 6 ho¬ 
ras de vida: convulsao, nivel de consciencia, atividade espon- 
tanea, postura, tonus, reflexos e sistema autonomic. 

3. Efeitos das citocinas na neuroprotegao: os niveis elevados da 
IL-6 e do TNF-alfa no liquor de recem-nascidos a termo com 
EHI, principalmente quando relacionados com seus niveis 
plasmatics, sugerem produgao cerebral desses mediadores, 
em especial do TNF-alfa. 25 Uma nova modalidade terapeutica 
podera ser o emprego de bloqueadores cerebrais do TNF-alfa. 16 
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Prognostico 

Robertson et al. estudaram 145 criangas que tiveram EHI (56 le- 
ves, 84 moderados e 5 graves) aos 8 anos de idade e compararam 
com um grupo-controle de 155 criangas. Dos pacientes com EHI, 
16% apresentaram acometimento grave, definido por paralisia 
cerebral, cegueira, atraso de desenvolvimento, doenga convulsi- 
va e deficit auditivo. Os que tiveram encefalopatia moderada e 
grave tiveram desempenho intelectual, integragao visual-motora, 
escores de vocabulario e de aritmetica significativamente inferio- 
res aos de pacientes com encefalopatia leve e aos controles. Foi 
conclmdo que pacientes com encefalopatia leve tern desempe¬ 
nho escolar semelhante ao do grupo-controle. 37 

Em outro estudo, 178 recem-nascidos com EHI grave foram 
estudados. Os achados neonatais que mais se associaram com 
mau prognostico foram idade do inicio da respiragao esponta- 
nea, necessidade de massagem cardiaca durante a reanima- 
gao neonatal e idade do inicio das crises convulsivas. Quanto 
mais tarde se iniciou a respiragao espontanea e quanto mais 
precoce iniciaram as crises convulsivas, maior a probabilidade 
de desenvolver sequelas neurologicas futuras. 38 

Resumo 

Asfixia perinatal desenvolve-se quando ha hipoperfusao teci- 
dual significativa e diminuigao da oferta de oxigenio decorren- 
te das mais diversas etiologias durante o periodo periparto. 
Entre os mecanismos fisiopatologicos, ha a redugao do aporte 
cerebral de fosfatos de alta energia, causando falta progressiva 
de energia, entrada de calcio para o meio intracelular, libera- 
gao de aminoacidos neuroexcitatorios e produgao no sistema 
nervoso central de citocinas neurotoxicas. 

As manifestagoes clinicas podem ser de natureza neurologi- 
ca (convulsoes e coma), cardiovascular (choque e cardiopatia 
isquemica), respiratoria (HPP e sindrome de aspiragao de me- 
conio), metabolica (hipoglicemia e hipocalcemia), renal (insu- 
ficiencia renal aguda e SSIHA), gastrointestinal (enterocolite 
necrosante) e hematologica (CIVD). 

0 tratamento consiste em adequado atendimento na sala de 
parto e cuidados com ventilagao, perfusao, disturbios 
metabolicos, disturbios hidreletroliticos e controle das crises 
convulsivas (primeira escolha terapeutica e o fenobarbital). A hi- 
potermia terapeutica e a modalidade mais empregada atualmen- 
te com o proposito de diminuir as sequelas decorrentes da EHI. 

0 prognostico quanto ao neurodesenvolvimento das 
criangas que sofreram asfixia grave e sombrio. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que encefalopatia hipoxico-isquemica resulta de 
hipoperfusao e baixa oxigenagao tecidual. 

• Compreender que encefalopatia hipoxico-isquemica 
acompanha manifestagoes clinicas sistemicas. 

• Saber que encefalopatia hipoxico-isquemica e a 
principal causa de crise convulsiva no recem-nascido 
de termo. 

• Entender que a encefalopatia hipoxico-isquemica e 
uma importante causa de paralisia cerebral e deficit do 
desenvolvimento neuropsicomotor. 


• Perceber que o atendimento adequado na sala de 
parto diminui as manifestagoes clinicas e as sequelas 
decorrentes da encefalopatia hipoxico-isquemica. 

• Informar que a hipotermia terapeutica e, no momento, 
a mais eficaz terapeutica neuroprotetora para os 
recem-nascidos com encefalopatia hipoxico-isquemica. 
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Introdugao 

A presenga de sangramento no recem-nascido (RN) pode es- 
tar associada a quadros graves de infecgao, doengas hemato- 
logicas ou deficiencia de vitamina K. Para o tratamento corre- 
to, e necessario que se obtenha o diagnostico preciso. Em 
alguns casos, como na doenga hemofilica, o diagnostico so 
podera ser confirmado por testes laboratoriais especificos; em 
outros, por exemplo, na doenga hemorragica do RN, a asso- 
ciagao de urn bom exame clinico, anamnese e provas de coa¬ 
gulagao fazem o diagnostico. 

Avaliagao clinica inicial 

Historia 

Todo RN que apresentar sangramento significativo necessita 
de investigagao de seus mecanismos hemostaticos. A investi¬ 
gagao inicial de urn RN com sangramento deve ter uma histo¬ 
ria completa, ressaltando-se os seguintes pontos: historia fa¬ 
miliar de sangramento, historia das gestagoes anteriores, 
historia de doengas de coagulagao na familia, doengas mater- 
nas (principalmente infecgoes), drogas usadas na mae e no 
neonato, certeza da administragao da vitamina K no RN. Tam- 
bem e importante saber na historia se foi realizado aspirado 
gastrico. Esse procedimento, quando realizado de forma ina- 
dequada, pode levar a lesao de mucosa com sangramento di- 
gestivo alto. A presenga de liquido amniotico sanguinolento 
pode levar a diagnostics erroneos de sangramento digestivo. 
As criangas que sao amamentadas ao seio devem ter suas 
maes investigadas para fissura mamaria. A deglutigao de leite 
materno com sangue e urn fator de confusao para diagnostics 
de sangramento digestivo. A presenga de situagoes de estresse 
deve ser valorizada, sendo comum a ocorrencia de hemorragia 
digestiva em RN internados em unidades de terapia intensiva 
neonatal, provocada por ulceras. 1 

Exame fi'sico 

No exame fisico, e importante observar primeiramente se o 
sangramento e localizado ou difuso. Se o aspecto clinic e de 


uma crianga doente ou saudavel. Urn RN saudavel normal- 
mente apresenta petequias onde houve congestao venosa ou 
traumatismo no parto. A presenga de petequias exclusiva- 
mente na face e consequencia de circular de cordao ou apre- 
sentagao de face. Essas petequias comumente aparecem ime- 
diatamente apos o parto, desaparecendo com o passar dos 
dias, nao estando associadas com outros sangramentos. 0 RN 
com doenga plaquetaria normalmente nao parece doente, 
ocorre urn aumento gradual das petequias, equimoses, san¬ 
gramentos localizados (p.ex., gastrointestinal). Nos casos de 
coagulagao intravascular disseminada (CIVD), o sangramento 
aparece em varios locais e o RN apresenta-se com aspecto 
doente. No RN, nao e comum a presenga de hemartrose em 
casos de deficiencia de fatores de coagulagao. Os RN com mau 
estado geral sao suspeitos de quadros infecciosos ou de CIVD. 
0 RN em bom estado geral que apresenta sangramento tern 
diagnostico provavel de doenga hemorragica do RN, altera- 
goes plaquetarias ou deficiencia dos fatores de coagulagao. 
Quadros de hepatoesplenomegalia e ictericia sugerem quadro 
infeccioso e CIVD. 

Em alguns casos de sangramento digestivo alto, em RN 
aparentemente saudavel, o sangue pode ser de origem mater- 
na (deglutido na hora do parto, fissura mamaria) e e conside- 
rada como uma pseudo-hemorragia do RN. Na simples inspe- 
gao do sangramento, nao e possivel diferenciar se o sangue e 
de origem materna ou do RN. Para auxiliar no diagnostico, e 
util a realizagao do teste de Apt-Downey, que diferencia a he- 
moglobina materna da hemoglobina fetal. 2 

Avaliagao laboratorial inicial 

Apos ter sido feita a avaliagao clinica, os exames laborato¬ 
riais iniciais devem ser solicitados. Os mecanismos de coa¬ 
gulagao do RN sao diferentes quando comparados aos do 
lactente e das criangas maiores. No RN, a adesividade pla¬ 
quetaria esta diminuida, os fatores de coagulagao estao com 
sua atividade reduzida e a formagao de coagulos apresenta- 
-se comprometida. 3 Para a investigagao inicial, devem ser so- 
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licitados: tempo de protrombina (TP); tempo parcial de 
tromboplastina ativada (ATTP); international normalised ra¬ 
tio (INR); fibrinogenio; contagem de plaquetas e teste de 
Apt-Downey. Para realizar o teste de Apt-Downey, deve-se 
misturar fezes ou material emetico com agua (1:5) e centri- 
fugar a mistura. Depois, deve-se adicionar 1 mL 0,25 N de 
hidroxido de sodio em 5 mL do sobrenadante e esperar 5 mi- 
nutos. A coloragao marrom-amarelada indica hemoglobina 
de adulto; a coloragao rosea indica hemoglobina fetal. 4 

Apos os resultados, as proximas etapas de investigagao que 
serao necessarias devem ser definidas. A obtengao dos resul- 
tados acima permite diagnosticar a maioria das coagnlopatias 
no RN. Lembrar que em RN do sexo masculino deve ser afas- 
tado o diagnostic de hemofilia. 

Valores laboratoriais dos fatores de 
coagulagao 

Os valores de TP e ATTP podem variar de laboratory para labo¬ 
ratory, dependendo do reagente empregado. Normalmente, 
os valores de TP e ATTP sao similares entre prematuros de 
muito baixo peso e RN a termo que nao receberam vitamina 
K. A melhor forma para coleta de sangue se faz por meio de 
uma pungao venosa em que o sangue se deposita diretamen- 
te no tubo. A coleta de sangue em cateteres em que esta sen- 
do administrada heparina nao deve ser realizada. Em RN 
com hematocrito elevado (acima de 60%), a proporgao de 
anticoagulante nos tubos deve ser de 19:1, em vez de 9:1. 0 
anticoagulante e calculado com base no volume de plasma. 
Dessa forma, no RN com hematocrito elevado, havera exces- 
so de anticoagulante para urn volume pequeno de plasma, 
levando a resultados falsamente alterados 3 . Os valores labo¬ 
ratoriais dos fatores de coagulagao mais comumente usados 
encontram-se na Tabela 1. Nao e recomendado realizar o 
tempo de sangramento no RN por ser invasivo e nao haver 
estudos que comprovem seu valor no diagnostic das coagu- 
lopatias no RN. 


Tabela 1 Valores dos fatores de coagulagao mais 
frequentemente usados em RN 


Teste 

Prematuro 
(recebeu 
vitamina K) 

RN a termo 
(recebeu 
vitamina K) 

1 a 2 meses 

Plaquetas 

150.000 a 

150.000 a 

150.000 a 

(contagem/mL) 

400.000 

400.000 

400.000 

TP (segundos) 

14 a 22 

13 a 20 

12 a 14 

ATTP (segundos) 

35 a 55 

13 a 20 

12 a 14 

Fibrinogenio (mg/dL) 

150 a 300 

150 a 300 

150 a 300 


RN: recem-nascidos. 
Fonte: Goorin e Neufeld. 5 


Doenqa hemorragica do recem-nascido por 
deficiencia de vitamina K 

A deficiencia de vitamina K no RN deve ser vista como urn 
problema de saude publica. 0 uso profilatico da vitamina K 
reduziu drasticamente o numero de criangas com doenga he¬ 
morragica do RN. 0 primeiro estudo descrito foi realizado ha 


mais de 100 anos com 50 casos, sendo prescrito leite de vaca 
fresco ocorrendo otimos resultados. 6 A vitamina K esta 
relacionada com a smtese da protrombina (fator II) e com a 
produgao dos fatores VII, IX e X, que sao sintetizados no 
figado. Na ausencia da vitamina K, o figado sintetizara pro- 
teinas precursoras inativas. 7 Por ser uma vitamina lipossolu- 
vel, so pode ser absorvida no intestino na presenga de sais 
biliares. Como a capacidade de armazenagem da vitamina K 
e baixa e a meia-vida dos fatores dependentes da vitamina K 
e curta, ocorre deficiencia desses fatores rapidamente quan- 
do a ingesta e insuficiente. Na natureza, sao encontrados 
dois tipos de vitamina K: a vitamina Kl, encontrada em ver- 
duras e no leite, e a vitamina K2, sintetizada na flora bacte- 
riana intestinal, onde e absorvida em pequenas quantidades. 
Como o intestino do feto e esteril, a produgao e a absorgao da 
vitamina K2 nao ocorre. Portanto, nos primeiros dias de vida, 
a unica fonte de vitamina K para o RN provem da alimenta- 
gao. 8 A vitamina K3 e hidrossoluvel, sintetica e nao e mais 
usada no tratamento por causar anemia hemolitica com con- 
sequente hiperbilirrubinemia. 0 uso de vitamina K3 levou 
urn aumento de kernicterus em prematuros nos Estados Uni- 
dos. 6 Essa apresentagao da vitamina K, alem de levar a icteri- 
cia hemolitica, possui uma afinidade muito grande com os 
sitios de ligagao da albumina (aumentando a quantidade de 
bilirrubina livre). 0 aparecimento desses casos de kernicte¬ 
rus em prematuros impediu que a vitamina K fosse usada 
como profilaxia nessa populagao. A vitamina Kl, que e lipos- 
soluvel, esta sendo empregada atualmente. Essa apresenta¬ 
gao nao causa kernicterus e e segura em dosagens de ate 10 
mg no RN. 

Necessidades de vitamina K 

A Comissao de Alimentagao e Nutrigao dos Estados Unidos 
recomenda uma ingesta de 5 mcg/dia durante os primeiros 6 
meses de vida. 9 Entre os 6 e os 12 meses, a recomendagao e 
de 10 mcg/dia. Nas outras faixas etarias, a recomendagao e 
de 1 mcg/kg/dia. Os estudos mostram que existe uma gran¬ 
de variagao de concentragao de vitamina Kl no leite materno. 
Usualmente, a concentragao e de 1 a 2 ng/mL. 9 Portanto, 
para urn RN atingir as necessidades diarias de 1 mcg/dia de 
vitamina K, deveria ingerir entre 2,5 e 5 litros de leite mater¬ 
no diariamente. 10 ' 12 A passagem de vitamina K atraves da 
placenta e pequena. Foi publicado urn estudo mostrando 
que a concentragao de vitamina K no leite materno varia 
pouco nos primeiros 6 meses. 10 A media encontrada foi de 
0,55 a 0,74 mcg/dia, o que corresponde a apenas 10% das 
necessidades diarias. As formulas lacteas nos Estados Uni¬ 
dos possuem uma concentragao de vitamina Kl entre 45 e 55 
mcg/dia. 10 Isso corresponde a 7 a 9 mcg/kg/dia, excedendo 
largamente as necessidades recomendadas. Portanto, para o 
RN, as necessidades sao totalmente supridas em formulas 
lacteas. No RN amamentado exclusivamente ao seio, as ne¬ 
cessidades de vitamina K devem ser supridas. 

Sao considerados fatores de risco para doenga hemorra¬ 
gica do RN as seguintes situagoes: uso de anticonvulsivantes 
na gestagao; nao receber vitamina K, intramuscular (IM), 
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profilatica ao nascimento; jejum cronico sem suplementa- 
gao de vitamina K; uso de antibioticos de largo espectro e RN 
com mucoviscidose. 

Quadro clinico 

Diagnostico 

0 diagnostico da deficiencia de vitamina K deve ser feito com 
base no quadro clinico e nos exames laboratoriais. 

Diagnostico clinico 

0 RN com deficiencia de vitamina K possui tres apresentagoes 
clinicas: precoce, classica e tardia. 

Quadro precoce 

A apresentagao precoce esta relacionada com o uso de medi- 
cagoes maternas durante a gestagao que interferem nos de¬ 
posits ou na fungao da vitamina K. A populagao de risco sao 
os RN filhos de gestantes que fazem uso de anticoagulantes 
ou antibioticos de largo espectro. Apesar de descrito na lite- 
ratura, a associagao entre uso de anticonvulsivantes mater- 
nos e a doenga hemorragica no RN nao esta estabelecida. 13 0 
quadro clinico inicia-se nas primeiras 24 horas de vida. 
Trata-se de uma doenga muito pouco frequente. Observam- 
-se hemorragia umbilical, hematomas e sangramento em lo- 
cais de pungao nas primeiras 24 horas de vida. 14 0 diagnosti¬ 
co e feito por apresentar urn quadro clinico precoce associado 
a historia de medicagao durante a gestagao. As gestantes que 
fazem uso dessas medicagoes devem receber vitamina K no 
ultimo trimestre da gestagao para assegurar uma oferta ade- 
quada para o feto. Sendo assim, o quadro precoce nao esta 
relacionado com a falta de profilaxia, mas, sim, associado ao 
uso de drogas utilizadas pela gestante. 

Quadro classico 

A forma classica, associando o sangramento com a deficien¬ 
cia de vitamina K, foi descrita pela primeira vez em 1894 por 
Townsend. 14 Usualmente, sao criangas com aspecto sauda- 
vel, sem quadro clinico de asfixia ou infecgao, mas que apre- 
sentam sangramento. Este ocorre durante a primeira sema- 
na de vida, a partir do segundo dia, frequentemente em 
sistema digestivo, umbigo ou apos algum procedimento in- 
vasivo. 7 A incidencia em locais em que nao ocorrem profila- 
xia tern variado entre 1,5% e 1/10.000 nascidos vivos. 14 

Quadro tardio 

0 quadro tardio e encontrado em criangas entre 8 dias e 12 se- 
manas de idade. Esta associado a uma baixa ingesta, defi¬ 
ciencia na absorgao ou produgao diminuida de vitamina K. A 
incidencia pode variar, dependendo do manejo clinico desses 
pacientes. A literatura especializada descreve uma inciden¬ 
cia entre 4 e 10/10.000 nascidos vivos. 14 A populagao de ris¬ 
co em que ocorrem esses casos e: RN em nutrigao parenteral 
total, diarreia cronica, fibrose cistica, deficiencia de alfa-l-an- 
titripsina, hepatite, doenga celiaca e disturbios da absorgao 
de gorduras. Nesses casos, devera ser suplementada a vita¬ 
mina K em intervalos regulares, conforme indicagao 


especifica de cada doenga. Em 50 a 63% dos pacientes a 
doenga se manifesta como hemorragia intracraniana, e a 
mortalidade e cerca de 20%. 1516 

Diagnostico la bora to rial 

O diagnostico laboratorial torna-se dificil em muitas situa- 
goes. Normalmente, ele esta baseado na medida indireta dos 
fatores de coagulagao dependentes da vitamina K. Nesse caso, 
o nivel de fibrinogenio e de plaquetas estao normais. O TP e o 
ATTP possuem uma variagao muito grande no tempo de coa¬ 
gulagao, necessitando curvas de diluigao precisas. Alem disso, 
o RN possui de 30 a 60% dos niveis plasmaticos dos fatores 
de coagulagao do adulto. Mesmo nos casos em que o uso da 
vitamina K e feito imediatamente apos o nascimento, os valo- 
res desses fatores nao se igualam aos do adulto. 7 O INR com- 
para o padrao de coagulagao do individuo com o da popula¬ 
gao, valores superiores a 1 indicam que o RN possui uma 
coagulagao mais lenta que a da populagao. Na deficiencia de 
vitamina K, o TP e o ATTP estao prolongados (aumentados) e 
o INR e superior a 1. E importante que o laboratorio fornega 
os valores normais para a faixa etaria. Outras formas de auxi- 
lio diagnostico sao a dosagem de vitamina K1 ou a dosagem 
de fatores inativos da protrombina (FIPT). A dosagem de vi¬ 
tamina K1 pode ser obtida por meio de urn kit de radioimu- 
noensaio, que e usado para estudos, com pouca aplicabilida- 
de na clinica diaria. A dosagem de FIPT esta baseada na 
produgao de proteinas sintetizadas pelo figado sem a capaci- 
dade de coagulagao. Essas proteinas sao produzidas quando 
ocorre deficiencia de vitamina K. 12 A presenga dessas subs- 
tancias em niveis elevados indica deficiencia de vitamina K. 
Na pratica diaria, usa-se como diagnostico laboratorial a do¬ 
sagem de TP, ATTP e INR elevados. A normalizagao dos valo¬ 
res laboratoriais apos o uso de vitamina K confirma o diag¬ 
nostico (Tabela 2). 


Tabela 2 Diagnostico laboratorial na doenga 
hemorragica do RN por deficiencia de vitamina K 


Exame 

Resultado 

Exame 

Resultado 

TP 

Aumentado 

Plaquetas 

Normal 

ATTP 

Aumentado 

Fibrinogenio 

Normal 

INR 

Aumentado 




TP: tempo de protrombina; ATTP: tempo parcial de tromboplastina ativada; 
INR: international normalised ratio. 


Diagnostico diferencial 

O RN que apresenta urn quadro clinico de doenga hemorragica 
por deficiencia de vitamina K usualmente apresenta urn bom 
estado geral, com sangramento digestivo, umbilical ou apos 
procedimento cirurgico, como circuncisao. As provas de coa¬ 
gulagao revelam TP e ATTP aumentados. As plaquetas e o fi¬ 
brinogenio estao normais. Com o uso de vitamina K o quadro 
hemorragico e interrompido em 12 a 24 horas apos a sua admi- 
nistragao. A Tabela 3 auxilia no diagnostico diferencial de san¬ 
gramento em RN de aspecto saudavel. 
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Tabela 3 Diagnostico diferencial de sangramento no RN 
de aspecto saudavel 


Plaquetas 

TP 

ATTP 

Suspeita diagnostica 

Diminuidas 

Normal 

Normal 

Trombocitopenia 
imune, infecgao 
oculta, doenga de 
medula ossea 

Normais 

Aumentado 

Aumentado 

Doenga hemorragica 
do RN (deficiencia de 
vitamina K) 

Normais 

Normal 

Aumentado 

Deficiencia hereditaria 
dos fatores da 
coagulagao 

Normais 

Normal 

Normal 

Anormalidade 
qualitativa plaquetaria 
(raro), traumatismos, 
alteragoes anatomicas, 
deficiencia de fator 

XIII (raro) 


TP: tempo de protrombina; ATTP: tempo parcial de tromboplastina ativada; 
RN: recem-nascido. 


Profilaxia 

0 uso de vitamina K via IM reduz a incidencia do quadro clas- 
sico de doenga hemorragica do RN. A administragao de 1 mg 
de vitamina K, IM, eleva os niveis de vitamina K1 em 1.000 ve- 
zes. 6 Certamente, esses niveis sao acima do necessario para a 
prevengao da doenga hemorragica do RN. Seu uso por via oral 
(VO) foi demonstrado ser eficaz 6 e sao necessarias 3 doses por 
VO nos primeiros 2 meses de vida. 0 uso repetido da droga nos 
primeiros 2 meses de vida e dificultado por problemas de ade- 
sao ao tratamento, e esse fato parece ter sido responsavel pelo 
aumento da incidencia do quadro tardio. 17 Alem disso, a bio- 
disponibilidade da droga e menor quando administrada por 
VO. 18 Em 1992, Golding et al. publicaram urn estudo correlacio- 
nando urn aumento de incidencia de leucemia linfocitica agu- 
da em criangas que usaram vitamina K, IM, no periodo neona¬ 
tal. 19 Esse estudo, apesar de metodologicamente bem feito, 
nao possuia uma populagao de tamanho suficiente para urn 
bom poder estatistico. Posteriormente, estudos populacionais 
feitos na Suecia e de Ross et al., em 2000, nao comprovaram 
os mesmos achados de Golding, 20 ' 22 e a investigagao de Wie- 
mels et al. mostrou haver relagao de leucemia linfocitica agu- 
da com translocagao cromossomica intrauterina. 23 

A base de dados da Cochrane, no ano 2000, publicou uma 
metanalise para avaliar a efetividade da vitamina K em seu uso 
profilatico, na prevengao de doenga hemorragica do RN, nos 
quadros classico e tardio, 24 alem da eficacia das vias de admi¬ 
nistragao (IM e VO). Como desfecho primario, foi considerada 
a presenga de doenga hemorragica. Nos desfechos secundarios, 
foram considerados os exames laboratoriais (TP, ATTP, FIPT, 
nivel plasmatico de vitamina K e INR). Os revisores concluiram 
que: uma dose unica de vitamina K (1 mg) IM apos o nascimen- 
to e efetiva na prevengao da doenga hemorragica do RN em seu 
quadro classico. A vitamina K usada IM ou VO (1 mg) profilati- 
camente melhora os indices de coagulagao entre 1 e 7 dias de 
vida. Nao existem estudos randomizados que usaram a vitami¬ 
na K para avaliar sua eficacia no quadro clinico tardio da doen¬ 
ga hemorragica do RN, bem como em relagao a eficacia da vita¬ 


mina K VO nos quadros de doenga hemorragica do RN (classica 
ou tardia). Quando comparado o uso de vitamina K em dose 
unica por VO ou IM, a unica diferenga encontrada foram os ni¬ 
veis plasmaticos de vitamina K, mais baixos no grupo VO com 
2 semanas de vida. Os valores da coagulagao foram similares 
nos dois grupos. Quando foi comparado o uso de 3 doses por 
VO em relagao a 1 dose IM, os resultados mostraram niveis plas¬ 
maticos de vitamina K mais elevados no grupo VO com 2 sema¬ 
nas e 2 meses de vida. Da mesma forma, os valores da coagula¬ 
gao foram similares nos dois grupos. Os autores sugerem que 
deveria haver urn estudo randomizado comparando uso de vi¬ 
tamina K, VO, em multiplas doses com dose unica IM, sendo 
usado como desfecho a doenga hemorragica do RN. Por ser 
uma doenga rara, a amostra populacional deveria ser muito 
grande (500.000 RN). A necessidade de uma amostra desse 
porte praticamente inviabiliza esse estudo. 

Em 2011, uma revisao sistematica realizada por Martin-Lo- 
pez et al., com artigos publicados ate 2008, utilizando os mes¬ 
mos desfechos da metanalise Cochrane, selecionou 5 estudos. 
Quando comparado uma dose IM de 1 mg de vitamina K versus 
placebo ou nenhum tratamento, houve redugao significativa de 
hemorragia na primeira semana e hemorragia associada a cir- 
cuncisao nos 3 primeiros dias de vida. Em relagao aos marca- 
dores bioquimicos, observou-se uma redugao significativa nos 
niveis de FIPT e no TP. Na comparagao entre administragao 
oral versus placebo ou nenhum tratamento, nao foi avaliado o 
desfecho clinico. Em relagao aos marcadores bioquimicos, os 
estudos foram contraditorios, em tres deles os achados duran¬ 
te os 3 primeiros dias de vida foram favoraveis ao uso da vita¬ 
mina K. Outro estudo que monitorou esses marcadores duran¬ 
te o primeiro mes de vida nao demonstrou resultados 
significativos. Urn outro estudo demonstrou diferengas signifi- 
cativas nos niveis do fator II, coeficiente do fator X e TP no gru¬ 
po que recebeu vitamina K oral. Na comparagao entre o uso IM 
e oral da vitamina K, nenhum estudo analisou o desfecho clini¬ 
co. Em relagao aos marcadores bioquimicos em urn estudo, ob- 
servaram-se niveis significativos mais elevados de vitamina K1 
com 2 semanas de vida no grupo que recebeu por via IM e o me¬ 
nor tempo de protrombina com 6 horas de vida. Avaliando 3 
doses orais de vitamina K versus 1 dose IM, observaram-se ni¬ 
veis plasmaticos mais elevados de vitamina K com 2 semanas 
e aos 3 meses no grupo de administragao oral; entretanto, apos 
o primeiro mes de vida, nao se observaram diferengas signifi- 
cativas quanto ao INR entre os grupos. 25 

A Academia Americana de Pediatria (AAP), por meio do 
seu Comite do Feto e do Recem-nascido, publicou uma reco- 
mendagao para o uso de vitamina K na profilaxia da doenga 
hemorragica do RN. 26 A vitamina K1 deve ser usada em todos 
os RN, uso IM na dosagem de 0,5 a 1 mg; devem ser conduzi- 
das mais pesquisas para avaliar a biodisponibilidade, eficacia 
e seguranga das formulagoes orais de vitamina K, assim como 
o melhor regime para a prevengao do quadro tardio da doenga; 
os profissionais de saude deverao alertar as farmlias para os 
riscos do quadro tardio da doenga, associado a profilaxia ina- 
dequada com o uso da vitamina K, VO, particularmente em 
criangas amamentadas exclusivamente ao seio. 
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Em relagao a dosagem adequada de vitamina K a ser admi- 
nistrada em prematuros, com o objetivo de prevenir a doenga 
hemorragica do RN, os estudos ainda sao controversos. Apos 
haver sido divulgada a recomendagao da AAP sobre o uso pro- 
filatico de vitamina K, Costakos et al. publicaram urn estudo 
comparando o uso de vitamina K em dois grupos de 
prematuros extremos: urn grupo recebendo 0,5 mg e outro gru- 
po recebendo 1 mg. 27 No segundo dia de vida, os valores plas¬ 
maticos de vitamina K do grupo que recebeu 1 mg foi de 1.900 a 
2.600 vezes maior que os niveis plasmaticos do adulto (1.307 ± 
552 ng/mL), sendo no grupo que recebeu 0,5 mg niveis plas¬ 
maticos de 975 ± 820 ng/mL. Nao foram relatados sinais de in- 
toxicagao de vitamina K. Nesse estudo, ficou demonstrado que 
o uso de 1 mg de vitamina K como profilaxia e muito acima do 
necessario. Mesmo com o uso de 0,5 mg, os niveis plasmaticos 
ainda sao muito superiores aos do adulto. Nas recomendagoes 
do Manual de Nutrigao Pediatrica da AAP existe a recomenda¬ 
gao do uso de 0,3 mg de vitamina K como dose profilatica. 28 Os 
mecanismos de atuagao da vitamina K em nivel molecular ain¬ 
da nao estao bem entendidos, no entanto, esta descrita uma 
provavel fungao nos receptores de crescimento cerebral. Em 
recente publicagao, recomenda-se a administragao de 0,2 a 0,3 
mg/kg por via IM ao nascimento e repetigao apos 4 semanas 
nos prematuros alimentados com leite materno. 29 

Uso da vitamina K na prevengao de 
hemorragia perintraventricular (HPIV) 
no prematuro 

A melhora dos fatores de coagulagao no prematuro, em teoria, 
poderia reduzir o risco de sangramento cerebral. Como a he¬ 
morragia ocorre precocecemente, os estudos avaliaram o uso 
da vitamina K antes do nascimento. Em 2010, em uma meta- 
nalise do Cochrane, que selecionou 7 estudos, randomizados e 
quase randomizados, com 607 mulheres, observou-se redu- 
gao no grau severo (3 e 4) de HPIV quando foi administrada 
vitamina K previamente na mae antes do parto. Esse achado 
nao foi observado quando foram excluidos os estudos quase 
randomizados. Nao foram observadas diferengas no neurode- 
senvolvimento aos 18 meses, 24 meses e aos 7 anos de idade. 
Em urn unico estudo, houve uma redugao na Escala de Desen- 
volvimento Mental de Baley, aos 2 anos de idade, no grupo 
que recebeu vitamina K antenatal; entretanto, nesse estudo, 
ocorreram muitas perdas no seguimento ambulatorial. 30 

Tratamento 

O RN que nao recebeu vitamina K ao nascimento e que nao es- 
tiver apresentando o quadro de doenga hemorragica do RN 
deve receber 1 mg, IM. O RN que estiver recebendo nutrigao pa¬ 
renteral por mais de 2 semanas ou fazendo uso de antibioticos 
por periodo prolongado (2 semanas ou mais) necessita receber 
suplemento de vitamina K 0,5 mg, IM ou endovenoso (EV). O 
uso de plasma fresco congelado (PFC) devera ser reservado em 
situagoes de emergencia. Na presenga de sangramento impor- 
tante, em que e necessario repor rapidamente os fatores de 
coagulagao, com aumento do TP e do ATTP esta indicado o uso 
de PFC, a via de administragao e EV no volume de 10 mL/kg, 


podendo ser repetido a cada 8 a 12 horas. Em situagoes em que 
o sangramento e pequeno e o diagnostic de doenga hemorra¬ 
gica for a maior suspeita, devera ser administrada vitamina K 
na dosagem de 1 a 2 mg, EV. Nas situagoes em que a gestante 
esta fazendo uso de hidantoinatos, fenobarbital ou outros anti- 
convulsivantes, esta indicado o uso de 10 mg de vitamina K na 
gestante, 24 horas antes do parto, e deve ser feita a profilaxia 
com 1 mg de vitamina K no RN, repetindo a dose apos 24 horas. 
Se houver sinais de sangramento no RN, deverao ser colhidas 
provas de coagulagao (plaquetas, TP e ATTP). 

Resumo 

A presenga de sangramento no RN deve ser imediatamente 
investigada. 0 auxilio no diagnostic diferencial do sangra¬ 
mento e feito por uma historia adequada, exame fisico com- 
pleto e exames complementares. Em sua grande maioria, o 
sangramento em RN com bom estado geral e decorrente de 
sangue ingerido ou doenga hemorragica do RN. Em situa¬ 
goes em que houver comprometimento do estado geral, deve 
ser pensado em quadro de CIVD, frequentemente associado 
a quadros infecciosos ou asfixia. O uso IM de vitamina K esta 
comprovadamente aceito para a prevengao da doenga 
hemorragica do RN. Como causa de sangramento pouco fre- 
quente estao as hemofilias, sendo a mais comum a do tipo A. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Entender que sangramentos do recem-nascido podem 
estar associados a quadros graves de infecgao, 
doengas hematologicas ou deficiencia de vitamina K, 
sendo necessario o diagnostico preciso para a 
indicagao do tratamento correto. 

• Proceder a avaliagao clinica inicial por meio da historia 
e do exame fisico, complementados pelos exames 
laboratoriais adequados, com testes de coagulagao 

e analise dos fatores de coagulagao. 

• Conhecer a deficiencia de vitamina K como causa 
importante de sangramento no recem-nascido e o 
grande impacto do uso profilatico dessa vitamina em 
todos os neonatos. 

• Saber quais sao as caracterfsticas metabolico- 
-nutricionais da vitamina K, sua passagem pela placenta, 
as necessidades diarias desse nutriente, a variagao de 
sua concentragao no leite materno e os fatores de risco 
da doenga hemorragica do recem-nascido causada 
pela deficiencia dessa vitamina. 

• Fundamentar o diagnostico clinico da doenga 
hemorragica por deficiencia de vitamina K no recem- 

-nascido por meio das manifestagoes proprias dos 
quadros clinicos precoce, classico e tardio da doenga. 

• Formular diagnostico diferencial entre doenga 
hemorragica do recem-nascido por deficiencia de 
vitamina K e: trombocitopenia imune, infecgao oculta, 
doenga de medula ossea, deficiencia hereditaria dos 
fatores de coagulagao e anormalidade qualitativa 
plaquetaria (raro), traumatismos, alteragoes anatomicas, 
deficiencia de fator XIII (raro). 
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• Conhecer as bases cientfficas da profilaxia da doenga 
hemorragica do recem-nascido por meio da injegao 
intramuscular unica da vitamina K. 

• Entender, alem da profilaxia, o fundamento terapeutico 
dos recursos disponfveis para o tratamento de 
sangramentos importantes no periodo neonatal. 
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CAPITULO 13 


IMPORTANCIA DA TRIAGEM 
NEONATAL UNIVERSAL 

Vilma F. Hutim G. de Souza 


A triagem neonatal ja estabelecida no Brasil inclui testes e exa- 
mes realizados nos recem-nascidos (RN) que previnem e detec- 
tam doengas precocemente, com o objetivo de evitar morbidade 
e mortalidade nessa populagao infantil. As doengas detectadas, 
sejam elas congenitas ou geneticas, quando diagnosticadas na 
fase pre-sintomatica nos RN, permite intervengoes clinicas pre- 
coces e proporciona tratamento adeqnado. A partir da criagao 
da Polftica Nacional de Triagem Neonatal (PNTN) pelo Minis- 
terio da Saude em 2001, aconteceu a oficializagao desse proces- 
so com a triagem biologica (teste do pezinho), triagem auditiva 
e triagem ocular. A triagem biologica compreende 4 fases: fase 
I: fenilcetonuria - hipotireoidismo congenito; fase II: doenga 
falciforme; fase III: fibrose cistica; e fase IV: hiperplasia adrenal 
congenita - deficiencia de biotinidase. 

Apesar da definigao da PNTN, ainda existem desigualdades 
regionais importantes no acesso aos beneficios desses proce- 
dimentos, considerando as diferengas regionais dos estados 
brasileiros. 1 

Triagem auditiva 

0 conhecimento da incidencia da perda auditiva na popula¬ 
gao infantil que varia de 1 a 6:1.000 nascidos vivos normais e 
de 1 a 4:100 RN submetidos a fatores de riscos para essa mor¬ 
bidade, juntamente com sua correlagao na aquisigao e no de- 
senvolvimento normal da linguagem, fundamentou a criagao 
de testes que detectassem alteragoes precoces nessa area nos 
RN. 2 Estudos nacionais mostram que a triagem para deficien¬ 
cia auditiva vem sendo desenvolvida no Brasil desde a decada 
de 1980, mas foi incorporada na triagem neonatal universal 
no ambito do SUS em 2001 pelo PNTN, que embora implanta- 
da ainda nao tern cobertura para todos os RN em todos os mu- 
nicfpios brasileiros. 1 0 conhecimento do desenvolvimento da 
area auditiva e possiveis fatores relacionados ao transtorno na 
sua formagao definiram a polftica de triagem auditiva univer¬ 
sal para todos os RN, orientando que seja realizado esse teste 
ate os 3 meses de vida para detecgao e intervengao precoce 
quando necessario. 1 ’ 3 ’ 4 


Segundo orientagao do Joint Committee on Infant Hering 
da Academia Americana de Pediatria - 1994, existem fatores 
de risco potenciais para alteragoes auditivas em RN como: 
asfixiados (APGAR < 6 no quinto minuto); 
historia familiar de surdez congenita; 
infecgoes congenitas do grupo STORCH; 
hiperbilirrubinemia (> 15 no RN a termo e > 12 no prematuro); 
septicemia neonatal/meningite; 
hemorragia intraventricular; 

convulsoes ou outra doenga de sistema nervoso central (SNC) 
em RN; 

anomalias craniofaciais; 

espinha bifida; 

defeitos cromossomicos; 

uso de drogas ototoxicas; 

peso de nascimento < 1.500 g; 

ventilagao mecanica por mais de 5 dias. 5 

E recomendado na alta hospitalar realizar a triagem auditiva 
universal por meio das emissoes otoacusticas transientes 
(EOAT) e pesquisa do reflexo cocleo palpebral (RCP). Estudos 
demonstraram que a realizagao da triagem auditiva somente 
em criangas com algum fator de risco apenas identificaria 40 a 
50% das criangas com perda auditiva significativa. 6 Os RN com 
triagem auditiva normal e sem fatores de riscos para perda au¬ 
ditiva realizam esse teste 1 vez, porem aqueles com presenga de 
quaisquer fatores de risco descritos, devem ser acompanhados 
por uma equipe multidisciplinar e realizar avaliagoes periodicas 
durante os dois primeiros anos de vida. 4 Em caso de falha no 
primeiro teste de EOAT, o pediatra que acompanha a crianga 
deve estar atento para a recomendagao da realizagao da otos- 
copia e a curva timpanometria para verificar se a falha ocorreu 
por alteragao condutiva. Quando no prosseguimento dessa tria¬ 
gem for comprovado o comprometimento condutivo, o neona- 
to e encaminhado para o exame otorrinolaringologico, sendo 
posteriormente submetido a urn novo teste. 3 Caso a falha nao 
seja decorrente de algum comprometimento de orelha externa 
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ou media, e realizada uma avaliagao audiologica completa na 
crianga, pois pode estar relacionada a perda auditiva neuros- 
sensorial. Se esta for confirmada, a intervengao (selegao e adap- 
tagao de protese auditiva, orientagao familiar e terapia fonoau- 
diologica) deve ser imediatamente realizada. Estudos mostram 
que a implantagao de proteses antes dos 6 meses de vida ira 
permitir a crianga urn desenvolvimento de linguagem (recepti- 
va ou expressiva), bem como seu desenvolvimento social, com- 
paraveis aos das criangas normais da mesma faixa etaria. 7 

Para os neonatos com fatores de risco para alteragao retro- 
coclear, recomenda-se a avaliagao audiologica incluindo a 
pesquisa do efeito de supressao das EOAT e potencial evocado 
auditivo de tronco encefalico (PEATE). 3 

Triagem visual 

A tiragem visual neonatal ja era realizada nos servigos priva- 
dos por recomendagoes das sociedades de especialidades, So- 
ciedade Brasileira de Pediatria (SBP), Sociedade Brasileira de 
Oftalmologia Pediatrica, bem como da Polftica de Saude da 
Academia Americana de Pediatria, em conjunto com a Acade¬ 
mia Americana de Oftalmologia e Associagao Americana de 
Oftalmologia Pediatrica e Estrabismo. No Brasil, no ambito do 
SUS foi implantado pelo PNTN em 2001. 8 

0 pediatra deve estar atento para a orientagao e vigilancia 
da realizagao do teste do olhinho (reflexo vermelho) em todos 
os recem-nascidos. Estudos demonstram que a triagem visual 
em RN e urn metodo que pode identificar potenciais causas de 
anormalidades oculares trataveis, considerando que em pai- 
ses em desenvolvimento 30 a 72% da cegueira infantil e evita- 
vel, 9 a 58% e prevemvel e 14 a 31% e tratavel. 10 A Organizagao 
Mundial da Saude (OMS) estima que 500.000 criangas ficam 
cegas em todo mundo. A prevalencia dessa patologia nos pai- 
ses em desenvolvimento varia de 50 a 100 por 100.000. 11 A ni- 
vel mundial, as principals etiologias de cegueira tratavel na in- 
fancia sao catarata, retinopatia da prematuridade e o 
glaucoma. 10 Estudos nacionais destacam que a retinopatia da 
prematuridade e glaucoma lideram as causas de cegueira in¬ 
fantil preveniveis e trataveis. 12 

Teste do reflexo vermelho (teste do olhinho) 

A Academia Americana de Pediatria recomenda que todo 
pediatra deve deve fazer a avaliagao da crianga do nascimento 
ate os 3 anos com exame oftalmologico: historia ocular, avalia¬ 
gao visual, inspegao externa do olho e palpebra, avaliagao da 
motilidade ocular, exame da pupila e reflexo vermelho. 

0 reflexo vermelho e o exame de rastreamento ( screening ) 
para anormalidades oculares, desde a cornea ate o segmento 
posterior. Nesse exame, pode ser detectado as opacidades dos 
meios transparentes do globo ocular. Varias doengas podem 
ser detectaveis: catarata congenita; retinopatia da prematuri¬ 
dade; retinoblastoma; glaucoma congenito; descolamento de 
retina; hemorragia vitrea. 

Segundo orientagao do Grupo de Trabalho de Prevengao da 
Cegueira da SBP, o teste do reflexo vermelho deve ser realizado: 

• antes da alta da maternidade; 

• na primeira consulta de puericultura; 


• 2 meses de vida (periodo ideal para a cirurgia de catarata); 

• com 6,9 e 12 meses de vida; 

• apos 1 Q ano: duas vezes por ano. 13 

Tecnica para a realizagao do teste do reflexo 
vermelho 

0 pediatra deve ser treinado para o manuseio adequado do oftal- 
moscopio. 0 ambiente para a realizagao do exame deve ser escu- 



Figura 1 Imagem da tecnica de realizagao do reflexo 
vermelho. 

Fonte: Preparando para o TEP/SPRS, 2012. 


NORMAL 



Reflexo vermelho presente bilateral 


Figura 2 Imagem normal do reflexo vermelho. 

Fonte: Preparando para o TEP/SPRS, 2012. 


ANORMAL 



Reflexo vermelho duvidoso no olho direito 



Reflexo vermelho ausente no olho direito 


Figura 3 Imagem anormal do reflexo vermelho. 

Fonte: Preparando para o TEP/SPRS, 2012. 
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recido, utilizer oftalmoscopio ou retinoscopio seguro proximo ao 
olho do examinador e aproximadamente 40 a 50 cm de distancia. 13 

0 teste e considerado normal quando os dois olhos apresen- 
tam urn reflexo vermelho brilhante. Pontos pretos, assimetria 
ou a presenga de reflexo branco (leucocoria) indicam a 
necessidade de avaliagao mais cuidadosa - realizada pelo oftal- 
mologista. 

Teste do pezinho 

A OMS, desde a decada de 1960 preconiza a importancia da 
realizagao dos programas populacionais de triagem neonatal, 
especialmente nos paises em desenvolvimento, alem de criar 
criterios para sua realizagao. 

Estudo nacional descreveu que o Programa Triagem Neo¬ 
natal teve inicio em 1976 com o projeto pioneiro coordenado 
pelo Prof. Benjamin Schmidt para a triagem da fenilcetonuria 
(PKU) junto a Associagao de Pais e Amigos dos Excepcionais 
de Sao Paulo (APAE-SP). A partir de 1980, foi introduzida a 
triagem para hipotireoidismo congenito. Em Sao Paulo, em 
1983, por meio da Lei Estadual N. 3914 de 14/11/83, a triagem 
neonatal para essas duas doengas (teste do pezinho) tornou- 
-se obrigatoria. A partir dessa iniciativa no Estado de Sao Pau¬ 
lo, em 1990 o teste do pezinho como rastreamento para essas 
duas doengas tornou obrigatorias para todo o Brasil, seja na 
rede publica ou na rede privada (Lei Federal n. 8069 de 
13/07/90). 14 

Em setembro de 1999, foi fundada a Sociedade Brasileira 
de Triagem Neonatal com a finalidade de reunir os diversos 
servigos existentes e profissionais ligados a area. Considera-se 
este urn grande progresso na triagem neonatal no Brasil, pois 
dentre seus objetivos gerais destacam-se: congregar profissio¬ 
nais de saude e atividades correlatas relacionados a triagem 
neonatal; estimular o estudo e a pesquisa no campo da tria¬ 
gem neonatal, diagnostico de doengas geneticas, metabolicas, 
endocrinas, infecciosas e outras que possam prejudicar o de- 
senvolvimento somatico, neurologico e/ou psiquico do RN e 
seu tratamento; cooperar com os poderes publicos quanto as 
medidas adequadas a protegao da saude publica, no campo da 
triagem neonatal; alem de promover eventos cientificos obje- 
tivando a aproximagao e o intercambio de informagoes. 

0 teste do pezinho faz parte do PNTN e tern como objetivo 
fazer o rastreamento de RN portadores de doengas que devem 
ser diagnosticadas e tratadas o mais precocemente possivel a 
fim de evitar sequelas nas criangas. As doengas triadas no pri- 
meiro padrao do teste do pezinho (teste do pezinho basico), fo- 
ram o hipotireoidismo congenito (HC), a PKU, a anemia falci- 
forme e a fibrose cistica (FC). 0 PNTN, por meio da Portaria 
Ministerial n. 822 de 06/06/01 do Ministerio da Saude, deter- 
mina a gratuidade e obrigatoriedade da realizagao dos testes para 
diagnostico neonatal da PKU, HC, hemoglobinopatias e FC. 8 

0 PNTN tern como objetivos a operacionalizagao em todos 
os estados brasileiros de ampliar a triagem neonatal ja exis- 
tente, ampliar a cobertura populacional da triagem neonatal 
para 100% dos nascidos vivos, proporcionar a busca ativa dos 
pacientes suspeitos de serem portadores das patologias, 
executar a confirmagao diagnostica, disponibilizar os servigos 


para acompanhamento e tratamento adequados dos pacien¬ 
tes, bem como criar urn sistema de informagoes para cadastrar 
todos os pacientes em urn Banco de Dados Nacional. 15 Para a 
efetivagao dos objetivos propostos, a polftica nacional deve 
seguir urn fluxograma com os seguinte passos: 

1. Coleta correta e em tempo adequado da amostra sanguinea. 

2. Rapido envio da amostra para o laboratorio. 

3. Realizagao correta do exame pelo laboratorio. 

4. Rapida comunicagao dos resultados dos exames. 

5. Urn centro de referenda no qual exista(m) medico(s) 
treinado(s) para estabelecer o diagnostico correto e onde o se- 
guimento das criangas afetadas possa ser realizado. 

6. Avaliagoes periodicas do programa quanto ao seu controle de 
qualidade, com divulgagao dos resultados dessas avaliagoes 
aos gestores responsaveis, a fim de orientar possiveis inter- 
vengoes para melhorias nesse processo de atengao. 14 

7. 0 teste do pezinho como triagem biologica do PNTN esta divi- 
do em quatro fases: 

• fase I: fenilcetonuria - hipotireoidismo congenito; 

• fase II: doenga falciforme; 

• fase III: fibrose cistica; 

• fase IV: hiperplasia adrenal congenita - deficiencia de bio- 
tinidase. 8 

Segundo dados do Ministerio da Saude, a habilitagao das qua¬ 
tro fases atingiu todas as regioes brasileiras em 2014, porem, a 
cobertura ainda nao corresponde a todos os municipios brasi¬ 
leiros. A fase IV do teste do pezinho ampliou o teste, agora 
denominado teste do pezinho ampliado. 

0 pediatra deve estar informado sobre situagoes que inter- 
ferem na coleta do exame para o teste do pezinho como as 
mostradas a seguir. Nao ha necessidade de jejum para a reali¬ 
zagao da coleta. 

Idade 

Deve ser colhido em todo RN com 3 a 5 dias de vida, de prefe¬ 
rence no 3° dia. Garantir que o RN tenha recebido leite ou 
aminoacidos para evitar urn resultado falso-negativo para 
PKU. 

Evitar urn resultado falso-positivo para HC: logo que a 
crianga nasce existe uma liberagao fisiologica de TSH no san- 
gue (hormonio dosado no teste para diagnostico de HC) com 
posterior diminuigao das concentragoes, atinge com 72 horas 
de vida valores sericos menores do que 10 pUI/mL (nivel de 
corte para resultado alterado). 

Prematuridade e transfusao 
Prematuridade e transfusao sao fatores restritivos na triagem 
da anemia falciforme e outras hemoglobinopatias. No caso de 
transfusao, repetir exame com 90 dias, porem coletar para as 
demais doengas dentro do tempo recomendado. No caso de 
prematuridade, deve coletar ate o setimo dia vida e repetir 
com 30 dias. 

Gemelaridade 
Evitar trocas de exame. 
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Uso de medicamentos 

Uso de medicamentos e presenga de doengas nao sao fatores 
restritivos para coleta de amostras. 

Internagao de pacientes em UTI neonatal 
As alteragoes hemodinamicas podem alterar os resultados, po- 
rem e ideal que esse periodo para coleta nao ultrapasse 
30 dias. 8 ’ 15 

Interpretagao dos resultados 

1. PKU - FAL < 4 mg% -> e um resultado considerado normal 
para criangas que tenham colhido o sangue apos 48 horas de 
vida. FAL > 4 mg% e < 10 mg% sao solicitadas mais 2 cole- 
tas de sangue em papel filtro com intervalo de 1 mes entre 
cada coleta. FAL > 10 mg% a crianga ja e chamada para 
uma consulta com o medico neuropediatra e coleta de sangue 
venoso para confirmagao do diagnostico. 

2. TSH neo - TSH neo < 5 pUI/mL -» e um resultado considera¬ 
do normal para criangas que tenham colhido o sangue apos 
48 horas de vida. TSH neo > 5 e < 10 pUI/mL e um resulta¬ 
do considerado limitrofe, nova coleta do teste do pezinho, 
imediatamente. Se mantiver resultado, RN sera convocado 
para consulta com pediatra ou endocrinologista e faz coleta 
de sangue venoso para dehnir conduta. TSH neo > 10 pUI/ 
mL a crianga e considerada suspeita de ser portadora de 
hipotireoidismo congenito. 

3. Hemoglobinopatia - primeiro exame suspeito coletar segun- 
da amostra. Padrao compativel com fibrose cistica, tambem 
repetir e encaminhar para o especialista. 

4. Fibrose cistica - IRT (tripsina imunorreativa) < 70 ng/mL -> 
e um resultado considerado normal para criangas que tenham 
colhido o sangue entre 3 e 30 dias de vida. IRT1 > 70 ng/mL 

solicitar nova coleta do teste do pezinho, entre a 3 a e 4 a se- 
mana de vida do RN (IRT2). Se IRT2 mantiver alterado (> 70 
ng/mL), encaminhar urgente para o gastropediatra. 14 

0 pediatra que atende os RN desde a sala de parto, nos pos-al- 
ta ou atende os RN na primeira consulta deve atentar para a 
conversa com a familia sobre a realizagao do teste do pezinho 
e apropriar-se de situagoes ou fatores que justifiquem a repe- 
tigao desse exame. Em caso de duvida, consulte especialistas 
na area pertinente das patologias provaveis nas respectivas 
alteragoes. 

Alem da disponibilidade do teste do pezinho ampliado no 
SUS, existe a disponibilidade na rede privada conveniada com 
os pianos de saude a realizagao do teste do pezinho plus e 
master , como descrito a seguir. 

Teste do pezinho master 
0 teste do pezinho master detecta as seguintes doengas: 

1. PKU e outras aminoacidopatias. 

2. Hipotireoidismo. 

3. Anemia falciforme e outras hemoglobinopatias. 

4. Hiperplasia adrenal congenita. 

5. Fibrose cistica. 

6. Galactosemia. 


7. Deficiencia debiotinidase. 

8. Toxoplasmose congenita. 

9. Deficiencia de glicose-6-fosfato desidrogenase. 
lO.Sifilis congenita. 

11. Gitomegalovirose congenita. 

12. Doenga de Chagas congenita. 

13. Rubeola congenita. 

Teste do pezinho plus 
0 teste do pezinho plus detecta as seguintes doengas: 

1. PKU e outras aminoacidopatias. 

2. HC. 

3. Anemia falciforme e outras hemoglobinopatias. 

4. Hiperplasia adrenal congenita. 

5. FC. 

6. Galactosemia. 

7. Deficiencia de biotinidase. 

8. Toxoplasmose congenita. 16 

Considerando os avangos e os desafios para equidade das co- 
berturas das politicas de triagem neonatal no pais, e impor- 
tante que os profissionais de saude se apropriem das informa- 
goes e dos conhecimentos disponiveis sobre o tema. Dentro 
dessa abordagem estao disponiveis para livre acesso o Manual 
sobre o Plano Nacional de Triagem Neonatal (PNTN/CGSH/ 
DAE/MS - 2012) e o Manual de Norma Tecnica do Hospital 
de Clinicas de Ribeirao Preto, 2011, entre outras informagoes 
em sites pertinentes. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Entender que a triagem neonatal e universal. 

• Contribuir com o cumprimento da meta da triagem 
neonatal universal, orientando e verificando no primeiro 
atendimento ao recem-nascido se ja realizou os testes 
da triagem neonatal. Quando nao tiver realizado, 
encaminhar urgentemente para realiza-los de acordo 
com o acesso das familias, ao SUS ou ao servigo privado. 

• Orientar as familias dos recem-nascidos que tiveram 
alguma intercorrencia clinica ou internagao no periodo 
neonatal, para que possa repetir o teste do pezinho em 
caso de hemotransfusao ou prematuridade. 

• Atentar para os resultados dos testes e fazer as 
orientagoes ou encaminhamentos quando algum teste 
fugir a normalidade. 
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CAPITULO 14 


CITOMEGALOVIRUS 


Aparecida Yulie Yamamoto 
Fernanda Tome Sturzbecher 
Maria Celia Cervi 
Marisa Marcia Mussi-Pinhata 


Definigao 

0 citomegalovirus (CMV) ou herpesvirus tipo 5 (HHV-5) e o 
maior membro da familia Herpesviridae, sendo altamente es- 
pecie-especifico e adaptado no hospedeiro humano. 0 unico 
reservatorio para o CMV humano e o proprio homem. A infec¬ 
gao primaria por CMV e caracterizada por uma fase viremica 
inicial, quando ocorre a replicagao viral no sangue, por perio- 
do variavel de dias a semanas, seguida pela excregao viral per- 
sistente em diferentes fluidos corporais, como urina, saliva, 
secregoes genitais, leite materno e lagrimasT 2 Esse periodo e 
seguido por uma ampla resposta do sistema imunologico 
adaptativo do hospedeiro infectado e, apos diversas semanas, 
a latencia viral e estabelecida. A latencia viral e caracterizada 
por uma baixa ou ausencia de replicagao viral detectavel com 
manutengao do genoma viral na forma de epissoma em celu- 
las do endotelio vascular, monocitos e celulas progenitoras 
mieloides, as quais albergam o virus e permitem subsequentes 
replicagoes (reativagao), com ou sem manifestagao da doen- 
ga. 1 A infecgao nao primaria, recorrente ou secundaria, e ca¬ 
racterizada pela reativagao do virus latente endogeno ou pela 
nova exposigao a diferentes cepas do CMV (reinfecgao). 12 

Ao contrario de outras infecgoes, como rubeola e toxoplas- 
mose, a gestante previamente imune ao CMV pode transmitir 
a infecgao ao feto como resultado da reativagao do virus endo¬ 
geno ou pela reinfecgao com novas cepas do CMV. 13 Essa ca- 
racteristica torna o CMV a causa mais comum de infecgao con¬ 
genita no homem e consiste em urn desabo para as estrategias 
de prevengao da transmissao vertical desse virus. 1 

Alem da sua importancia em fetos e recem-nascidos, esse 
virus e urn importante agente infeccioso em criangas imuno- 
comprometidas, como receptores de transplantes e portadoras 
de HIV/aids. Ao replicar no paciente imunologicamente com- 
prometido, o CMV pode modular a resposta imunologica e co- 
laborar para o desencadeamento de manifestagoes clinicas 
mais graves. 1 A infecgao pelo CMV e sua gravidade refletem urn 
equilibrio entre as propriedades do virus e fatores relacionados 
com a intensidade da resposta imunologica do hospedeiro. Em 


hospedeiros imunocompetentes, a infecgao e assintomatica 
na vasta maioria dos casos ou, em uma pequena proporgao, 
pode cursar com quadro semelhante ao da mononucleose in- 
fecciosa, geralmente de evolugao benigna. Os fatores virais que 
contribuem para o aparecimento da doenga pelo CMV incluem 
a quantidade de virus ao qual o paciente e exposto bem como a 
dinamica da replicagao viral. Os fatores do hospedeiro incluem 
o seu estado imunologico, como a sua capacidade de montar 
uma resposta imune celular e humoral completa e adequada. 
Embora existam diferentes genotipos do CMV, a variabilidade 
genetica entre as diferentes cepas parece nao influenciar na vi- 
rulencia cepa-especihca e no aparecimento da doenga. 13 

Epidemiologia 

0 CMV e amplamente difundido em todas as regioes do mun- 
do. A aquisigao da infecgao pode ocorrer por meio de contato 
pessoal direto e proximo com secregoes contendo o virus, 
como urina, saliva, secregoes vaginais e cervicais, semen, leite 
materno e lagrimas e por meio de sangue ou orgaos transplan- 
tados. 2 As taxas de soroprevalencia ao virus sao indicadores 
de maior exposigao ao virus e diferem de acordo com as condi- 
goes socioeconomicas e habitos de vida de cada populagao. 
Taxas de soroprevalencia superiores a 90% na idade adulta 
sao encontradas em paises em desenvolvimento e em popula- 
goes de nivel socioeconomico baixo; por outro lado, essas ta¬ 
xas decaem para 50% em paises desenvolvidos. 2 

As criangas podem adquirir a infecgao primaria pelo virus 
precocemente por 3 vias (transmissao vertical): ainda no perio¬ 
do pre-natal (congenita), pela exposigao a secregoes genitais 
durante o parto (intraparto) ou pos-natal precoce, por meio do 
aleitamento materno. 1 ’ 4 Apos o estabelecimento de medidas de 
inativagao do CMV com relagao a transfusao de hemoderiva- 
dos, o aleitamento materno vem sendo apontado como a fonte 
mais importante de infecgao por esse virus. 4 

Uma caracteristica ja muito bem conhecida em criangas in- 
fectadas congenitamente pelo CMV e a excregao viral 
prolongada na saliva e principalmente na urina, durante anos, 
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a despeito da presenga de anticorpos contra o virus, produzi- 
dos naturalmente pelas criangas com infecgao congenita e pe¬ 
rinatal. 1 ’ 2 A viruria e a excregao na saliva, observada em todos 
os lactentes jovens infectados congenitamente ou no periodo 
pos-natal precoce, representa um importante papel no ciclo 
natural da transmissao do CMV, especialmente para mulheres 
na idade fertil. Nao e conhecido se essas criangas albergam 
uma unica cepa do CMV ou se a reinfecgao com novas cepas 
contribui para manter a excregao viral prolongada. 

Dessa forma, as chances de transmissao do virus sao inu- 
meras, seja para a primeira exposigao da crianga ao CMV bem 
como para o reencontro com o virus (reinfecgao), especial¬ 
mente em criangas que frequentam ambientes como creches e 
escolas. Estima-se que ao final da idade escolar e inicio da ado- 
lescencia, a soroprevalencia ao CMV seja de aproximadamente 
80% em paises em desenvolvimento e em populagoes de baixo 
nivel socioeconomico. 2 Ao final da adolescencia, essas taxas 
podem ser superiores a 90%, como resultado da transmissao 
sexual. Dessa forma, espera-se que grande parcela das mulhe¬ 
res ja tiveram infecgao primaria por CMV na idade fertil. 23 ’ 5 A 
Tabela 1 mostra as taxas de soroprevalencia ao CMV de acordo 
com a idade em uma populagao de gestantes brasileiras. 

A prevalencia da infecgao congenita por CMV aumenta a 
medida que aumenta a soroprevalencia materna ao CMV. Es- 
tima-se que aproximadamente 0,2 a > 1% de todos os recem- 
-nascidos sejam infectados pelo CMV como resultado da in¬ 
fecgao congenita. 1-3 Nos paises em desenvolvimento, onde 
quase todas as mulheres sao soroimunes, as taxas de infec¬ 
gao congenita sao as mais altas. No Brasil, em uma populagao 
materna com 98% de soropositividade, 5 a prevalencia de in¬ 
fecgao congenita por esse virus foi estimada em 1%, 6 indican- 
do que a maior carga da infecgao congenita por CMV esteja 
associada a infecgoes maternas nao primarias, seja pela reati- 
vagao ou reinfecgao com novas cepas virais. 7 Evidences cres- 
centes sugerem que alem de nao prevenir contra a infecgao, a 
imunidade materna antes da concepgao nao protege contra a 
infecgao sintomatica ou a ocorrencia de sequelas. 3 7 

A infecgao pos-natal precoce por meio do aleitamento mater- 
no incide em 20 a 60% dos recem-nascidos, dependendo da so¬ 
roprevalencia materna ao CMV e da pratica do aleitamento 
materno. 4 Dentre as mulheres soropositivas ao CMV, 32 a 96% 
podem excretar o virus no leite ( virolactia ), com pico de excregao 

Tabela 1 Estimativa da soroprevalencia ao CMV de 
acordo com a faixa etaria observada em 988 gestantes 
atendidas em servigos de assistencia pre-natal publica 
na cidade de Ribeirao Preto 


Mediana da 
idade em anos 
(variagao) 

Tamanho 

amostral 

Soropositivo 

(IgG-CMV) 

Soroprevalencia 
(1C 95%) 

18 (12 a 19) 

217 

208 

95,8% (92,1 a 97,9) 

22 (20 a 24) 

312 

303 

97,1% (94,4 a 98,6) 

27 (25 a 29) 

245 

238 

97,1% (93,9 a 98,7) 

33 (30 a 46) 

214 

207 

96,7% (93,1 a 98,5) 

24 (12 a 46) 

988 

956 (96,7%) 

96,7% (95,4 a 97,7) 


Fonte: Yamamoto et al. Epidemiol Infect 2012. 


na terceira e quarta semana; entretanto, o CMV pode ser encon- 
trado no leite materno no periodo de 1 dia a 9 meses pos-parto. 4 
Dessa forma, espera-se que mais da metade das criangas que per- 
tencem a uma populagao com alta exposigao ao virus ja tenha 
sido infectada ate o final do primeiro ano de vida. 4 

Quadro clinico 

A infecgao congenita por CMV 
Baseado em estudos de triagem neonatal da infecgao congeni¬ 
ta por CMV, 1 em cada 10 criangas infectadas apresenta sinais 
clinicos ao nascer. 1 ’ 8 Dessa forma, a maioria das criangas 
(90%) e assintomatica do ponto de vista clinico e em 
consequencia nao sao reconhecidas ao nascimento, subesti- 
mando a morbidade dessa infecgao. 

Os sinais clinicos mais comuns observados na crianga com 
infecgao congenita por CMV consistem na presenga de pete- 
quias, ictericia colestatica e hepatoesplenomegalia, acompa- 
nhados ou nao de anormalidades neurologicas como a microce- 
falia. 18 Os achados laboratoriais observados em cerca de 50% 
das criangas sintomaticas refletem o acometimento hepatobi- 
liar e reticulo-endotelial, caracterizados por trombocitopenia, 
hiperbilirrubinemia conjugada e elevagoes de enzimas hepati- 
cas. A apresentagao clinica pode variar de um quadro clinico 
leve, com manifestagoes transitorias, para um acometimento 
sistemico grave, levando a uma taxa de mortalidade neonatal de 
5 a 10%. 18 0 envolvimento sistemico geralmente e caracterizado 
por varias manifestagoes incluindo letargia, hepatoesplenome¬ 
galia, ictericia colestatica progressiva, pneumonite, hidropisia, 
rash petequial ou sufusoes, hemolise com anemia importante, 
aplasia medular com plaquetopenia e neutropenia refrataria e 
persistente. Essa condigao geralmente pode ter evolugao fulmi- 
nante, evoluindo para obito ainda no periodo neonatal. 8 

0 acometimento do sistema nervoso central (SNC) consis- 
te no maior problema na infecgao congenita por CMV. Crian¬ 
gas infectadas que apresentam sinais ou sintomas ao nascer 
comumente apresentam lesoes cerebrais, identificadas por 
neuroimagens como a ultrassonografia de cranio e a ressonan- 
cia magnetica cerebral. Essas lesoes sao mais graves quando 
ocorrem no primeiro trimestre de gestagao. As lesoes tipicas 
podem incluir a lisencefalia com afilamento do cortex cerebral, 
hipoplasia cerebelar, ventriculomegalia, calcificagoes periven- 
triculares, atraso na mielinizagao, alteragoes de substancia 
branca, disturbios de migragao neuronal, como a polimicrogi- 
ria e ocasionalmente esquizencefalia, cistos periventriculares 
e hipoplasia cerebelar. Em todos os periodos da gestagao, a 
presenga de calcificagoes e um achado muito comum. 1 ’ 8 

No Brasil, em uma populagao com soroprevalencia mater¬ 
na quase universal, a infecgao congenita sintomatica ocorreu 
em 8,1% criangas, sendo tambem os achados mais comuns a 
ictericia colestatica, petequias e a hepatoesplenomegalia. 6 

0 CMV e reconhecido como a causa infecciosa mais fre- 
quente de surdez neurossensorial nao hereditaria na infancia, 
acometendo cerca de 50% das criangas sintomaticas e de 10 a 
15% das criangas infectadas assintomaticas. 9 No Brasil, a esti¬ 
mativa da prevalencia de surdez neurossensorial relacionada 
ao CMV e de 11% acometendo 50% das criangas sintomaticas e 
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6% daquelas assintomaticas. 10 A perda auditiva neurossenso- 
rial, uni ou bilateral, como consequencia da infecgao congenita 
pelo CMV, pode estar presente ao nascimento ou manifestar e 
progredir tardiamente. 9 As avaliagoes audiologicas pelo teste 
do potencial evocado de tronco cerebral (PEATE) ou pela 
audiometria condicionada, de acordo com a idade da crianga, 
devem ser realizadas quando do diagnostico ainda no periodo 
neonatal e periodicamente ate a idade escolar. 9 

0 envolvimento ocular pode ocorrer em 10 a 20% das crian- 
gas sintomaticas, sendo muito raro em criangas assintomaticas. 8 

A infecgao pos-natal precoce por CMV 
A infecgao pos-natal precoce adquirida atraves do leite mater- 
no e assintomatica na vasta maioria dos recem-nascidos a ter- 
mo. 4 Entretanto, em recem-nascidos prematuros com peso in¬ 
ferior a 1.500 g e/ou idade gestacional inferior a 32 semanas, 
essa infecgao tern sido associada a quadros clinicos de gravi- 
dade variavel, como a sindrome septica viral, com neutrope¬ 
nia, plaquetopenia e ictericia colestatica acompanhado ou nao 
de pneumonite e exacerbagao de quadros pulmonares pree- 
xistentes em recem-nascidos com prematuridade extrema. 4 

Citomegalovirus e infecgao pelo HIV em 
criangas 

A doenga pelo CMV em criangas infectadas pelo HIV ocorre 
com menor frequencia do que nos adultos infectados. Antes 
da terapia antirretroviral de alta potencia (TARV), a prevalen¬ 
ce de doenga definidora de aids causada pelo CMV era de 8 a 
10%. Dados em adultos evidenciam queda de incidence de 75 
a 80% (estimativa de incidence hoje em adultos - 6 casos em 
100pessoas-ano). 1112 

Em estudo de seguimento de criangas infectadas pelo HIV 
nos Estados Unidos, a frequencia de retinite por CMV foi de 
0,5 caso/100 criangas-ano antes da TARV e para doengas nao 
retinianas de 0,2 caso/100 criangas-ano, com associagao dire- 
ta com os valores de CD4 (< 15%: 1,1 caso/100 criangas-ano; > 
25%: 0,1 caso/100 criangas-ano), embora o CD4 seja menos 
preditivo de risco de doenga do que para os adultos. Apos a 
TARV, a prevalence de retinite no mesmo grupo de pacientes 
foi < 0,5 caso/100 criangas-ano. 1112 Estudo de coorte latino- 
-americano, a avaliagao de 731 criangas entre os anos de 2002 e 
2007, mostrou uma prevalence de 1,5% de doenga pelo CMV 
nao retiniana (incluindo a infecgao congenita) e de 0,8% de 
doenga retiniana antes do periodo de seguimento. Durante o 
seguimento, a incidence de doenga pelo CMV nao retiniana 
foi de 0,16 eventos/100 criangas-ano, nao sendo diagnostica- 
do nenhum caso de retinite por CMV no periodo. 1112 

A infecgao congenita pelo CMV e com maior frequencia sin- 
tomatica quando a crianga e coinfectada pelo HIV. Da mesma 
forma, a infecgao pelo HIV progride mais rapidamente em 
criangas coinfectadas pelo CMV, apresentando quadros mais 
graves e progressao para aids no primeiro ou segundo ano de 
vida, com comprometimento do SNC e maior mortalidade. 11 

A retinite por CMV e a manifestagao clinica mais comum 
em criangas HIV positivas, correspondendo a aproximada- 
mente 25% das doengas definidoras de aids associadas ao 


CMV. Em criangas menores de 5 anos, a retinite pode ser as¬ 
sintomatica e somente identificada em exame oftalmologico 
de rotina. As criangas maiores podem apresentar manifesta- 
goes semelhantes aos adultos, caracterizadas por turvagao vi¬ 
sual, perda de visao periferica ou redugao da visao central. 1112 

0 acometimento de outros orgaos como pulmao, figado, 
trato gastrointestinal (GI), pancreas, rins e SNC podem acon- 
tecer, porem sao mais raros, principalmente na era pos-TARV. 
Nos quadros de acometimento extraocular, em geral, podem 
ser observados sintomas inespecificos como febre, perda pon- 
deral ou baixo ganho, comprometimento do desenvolvimento 
neuropsicomotor e associagao com alteragoes laboratoriais 
hematologicas (anemia, trombocitopenia, alteragoes de enzi- 
mas hepaticas). Odinofagia e hemorragia digestiva podem es¬ 
tar presentes nos quadros de acometimento GI. 0 acometi¬ 
mento pulmonar e dificil de diferenciar das demais doengas 
oportunistas, com sintomas inespecificos como tosse seca, ta- 
quidispneia e alteragoes minimas na ausculta pulmonar. 0 
comprometimento do SNC pode manifestar-se na forma de 
encefalite, mielite e polirradiculopatia (estas ultimas mais ra- 
ras em criangas), com alteragoes de nivel de consciencia, 
crises convulsivas, sinais focais e hipertensao intracraniana. 1112 

Diagnostico laboratorial 

Muitos recursos diagnostics estao disponiveis atualmente no 
diagnostico da infecgao por CMV. A escolha de qual amostra 
clinica deve ser obtida bem como qual recurso laboratorial e 
mais adequado para cada situagao clinica e a interpretagao 
criteriosa dos resultados consistem em urn desafio na pratica 
clinica. A Figura 1 mostra os principais testes virologies mais 
comumente utilizados no diagnostico da infecgao por CMV. 

Entre os metodos diagnostics virologies, o isolamento vi¬ 
ral em cultura de fibroblastos humanos pela visualizagao do 
efeito citopatico caracteristico do CMV e considerado o meto- 
do virologico classic. Entretanto, esse recurso e limitado na 
pratica diagnostica porque o CMV e urn virus de replicagao 
lenta e, dependendo da quantidade de virus presente na amos¬ 
tra clinica, o resultado definitivo do isolamento viral pode de- 
morar ate 1 mes. Os metodos moleculares, como a reagao em 
cadeia da polimerase (PCR), consistem em tecnicas rapidas e 
sensiveis na deteegao do CMV em uma variedade de amostras 
clinicas, incluindo sangue, urina, saliva, liquor e biopsias. A 
PCR quantitativa, mais comumente conhecida como PCR em 
tempo real, permite determinar a carga viral presente em dife- 
rentes amostras clinicas e, consequentemente, monitorar a re¬ 
plicagao viral em diferentes sitios corporais. Mais recentemen- 
te, a incorporagao da PCR no diagnostico de infecgao congenita 
e perinatal por CMV vem sendo cada vez mais frequente. 18 

A presenga do CMV (por isolamento viral ou pela deteegao do 
DNA viral pela PCR) na urina (viruria) e/ou na saliva do recem- 
-nascido nas primeiras 3 semanas de vida e considerada como 
marcador definitivo de infecgao congenita por esse virus. A ausen- 
cia do virus na saliva e/ou na urina ao nascimento ate 3 semanas 
de vida exclui o diagnostico de infecgao congenita. A deteegao 
do virus a partir da quarta ate 12 semanas de vida indica infecgao 
adquirida no periodo perinatal ou pos-natal precoce. 18 


1308 . TRATADO DE PEDIATRIA • SECAO 16 NEONATOLOGIA 



Isolamento viral CMV 



Antigenemia (detecgao de 
antigenos circulantes CMV) 
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PCR qualitativa PCR quantitativa 


Figura 1 Recursos laboratoriais no diagnostico de infecgao por CMV. 


A antigenemia consiste na detecgao do antigeno pp65 da ma- 
triz do CMV em leucocitos polimorfonucleares do sangne peri¬ 
ferico. Essa tecnica e quantitativa e permite diagnosticar a in¬ 
fecgao ativa do CMV no sangue periferico e quantificar o 
mimero de celulas infectadas. Por essas particularidades, e 
usado extensivamente para identificar precocemente a vire¬ 
mia, iniciar tratamento antes do aparecimento da doenga e 
monitorar a resposta ao tratamento antiviral em pacientes 
imunocomprometidos. Essa tecnica e pouco utilizada no diag¬ 
nostico de infecgoes congenitas ou pos-natal precoce, uma 
vez que e realizada no sangue periferico e existem evidences 
de que uma parcela de criangas infectadas congenitamente 
nao apresentam viremia ao nascer. 1 

Em criangas imunocomprometidas, como as infectadas 
pelo HIV, a viremia detectada por meio da tecnica de PCR ou 
antigenemia e urn marcador de infecgao ativa e deve ser corre- 
lacionada com as manifestagoes clinicas do paciente para ser 
associada a doenga. A detecgao viral com ausencia de manifes¬ 
tagoes clinicas indica a ocorrencia de replicagao viral sem doen¬ 
ga por CMV, ja que o virus pode apresentar replicagao sem cau- 
sar doenga, dependendo da carga viral e do comprometimento 
do estado imunologico. Entretanto, monitoragao cuidadosa da 
viremia deve ser realizada nesses pacientes, para avaliagao do 
risco de doenga e da indicagao de tratamento especifico. 1112 


Tratamento 

As indicagoes atuais do tratamento da infecgao congenita por 
CMV com os antivirais ganciclovir e a sua pro-droga valganci- 
clovir sao baseadas em dois estudos clinicos multicentricos 
controlados, ambos realizados nos Estados Unidos. 13 A 
estabilizagao ou melhora do prognostico auditivo ao longo de 
anos pos-natais tern sido o objetivo principal do uso do antivi¬ 
ral, uma vez que a perda auditiva pode aparecer apos o perio- 
do neonatal ou se tornar progressivamente mais severa. 

0 primeiro estudo comparou criangas sintomaticas com en- 
volvimento do SNC e que receberam tratamento com o ganci¬ 
clovir endovenoso, 6 mg/kg/dose a cada 12 horas durante 6 se- 
manas com aquelas que receberam placebo. Observou-se nesse 
estudo que 21/25 (84%) das criangas tratadas melhoraram a 
audigao ou mantiveram audigao normal com 6 meses de idade 
comparadas com 10/17 (59%) das criangas nao tratadas. Even- 
tos adversos como a neutropenia foram observados mais fre- 
quentemente em criangas tratadas com ganciclovir (63% vs. 
21% no grupo controle). Ainda nesse estudo, demonstrou-se 
que o ganciclovir pode suprimir a replicagao viral durante a sua 
administragao. Entretanto, a excregao viral detectavel reapare- 
ce cerca de 3 semanas apos a suspensao da droga. Consideran- 
do que a detecgao do CMV na urina possa refletir a replicagao 
viral em sftios nao acessiveis, como na regiao coclear do ouvido 
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interno, a disponibilidade de uma forma oral do ganciclovir 
(valganciclovir) tornou possivel verificar se um curso mais lon- 
go do que 6 semanas implicaria maiores beneficios. Mais re- 
centemente, o segundo estudo multicentrico e controlado 
comparou criangas sintomaticas com ou sem envolvimento do 
SNC, e que receberam valganciclovir na dose de 16 mg/kg/ 
dose a cada 12 horas, por via oral, durante 6 meses, com aque- 
las que receberam placebo. A neutropenia com valganciclovir 
foi menor quando comparado ao ganciclovir endovenoso. Os 
dados desse segundo estudo controlado sugerem que as crian¬ 
gas com infecgao sintomatica por CMV e que receberam val¬ 
ganciclovir por 6 meses apresentaram evolugao audiologica e 
neurologica mais favoravel quando comparado ao grupo place¬ 
bo. Embora os resultados tenham sido modestos, esse regime 
por via oral tern a vantagem da nao necessidade de manuten- 
gao do acesso endovenoso e consiste no protocolo atual sugeri- 
do para o tratamento de criangas com infecgao congenita sinto¬ 
matica. 13 

Quanto a recem-nascidos assintomaticos ao nascer, o trata¬ 
mento antiviral nao e indicado ate a data atual, considerando- 
-se os efeitos adversos da droga antiviral e a ausencia de com- 
provagao de beneficios. 13 

Com relagao ao tratamento da infecgao perinatal, ele pode 
ser indicado nos casos de infecgao sintomatica grave, espe- 
cialmente em prematuros. 0 ganciclovir e administrado na 
mesma dose utilizada na infecgao congenita, mas com dura- 
gao de 2 a 3 semanas, dependendo da resposta clinica, dos 
exames laboratoriais e da supressao da viremia e viruria. 4 

A droga de escolha para o tratamento da doenga pelo CMV 
em criangas HIV positivas e o ganciclovir. 0 valganciclovir na 
formulagao pediatrica ainda nao foi avaliado nesses pacientes 
e o uso da formulagao e dose de adulto pode ser considerado 
em criangas maiores. 0 uso de foscarnet e restrito as situagoes 
em que ha suspeita de resistencia ao ganciclovir ou em qua¬ 
dras graves pode ser administrado inicialmente em associa- 
gao, principalmente nos casos de acometimento do SNC. A 
dose do ganciclovir endovenoso nessas situagoes clinicas e de 
10 mg/kg/dia, 2 vezes ao dia, por 14 a 21 dias, de acordo com a 
evolugao clinica e negativagao da viremia. 1112 

Prevengao 

Apesar da sua importancia, o CMV e pouco conhecido na po- 
pulagao geral, especialmente pelas mulheres gestantes, difi- 
cultando a prevengao primaria da infecgao congenita. Essa 
prevengao tambem e dificultada porque, diferentemente de 
outras infecgoes intrauterinas, a citomegalovirose congenita 
pode ocorrer mesmo em mulheres soropositivas ao virus, seja 
pela reativagao do virus endogeno ou pela reinfecgao com 
novas e diferentes cepas virais. 

A indicagao da triagem sorologica pre-natal para a infecgao 
materna pelo CMV e controversa. No Brasil, onde a grande 
maioria (90 a 95%) das mulheres ja apresentou a infecgao pri¬ 
maria pelo CMV, e mesmo nos paises desenvolvidos em que 
uma parcela significativa de mulheres em idade fertil ainda 
nao se infectou com esse virus, essa triagem sorologica nao e 
realizada sistematicamente. 1 ’ 2 ’ 5 Essas controversias sao decor- 


rentes das dificuldades de se estabelecer qualquer tratamento 
fetal que influencie o prognostico neonatal, mesmo quando a 
infecgao primaria pelo CMV seja diagnosticada durante a ges¬ 
tagao. 1 ’ 3 Tambem nao ha, ate o momento, nenhuma modalida- 
de de tratamento aprovado para uso durante a gestagao que 
previna ou reduza a chance de ocorrencia de doenga fetal. 
Apesar de os agentes antivirais auxiliarem a doenga em pa¬ 
cientes com infecgoes invasivas por CMV, a toxicidade limita o 
uso desses agentes durante a gestagao. 13 

Na ausencia de vacinas, a melhor estrategia de prevengao 
com eficacia comprovada consiste na orientagao as gestan¬ 
tes para evitar os riscos de exposigao ao CMV. Essas orienta- 
goes, sumarizadas na Tabela 2, sao desejaveis tanto as mu¬ 
lheres soronegativas com risco de infecgao primaria quanto 
as mulheres soropositivas, com risco de reinfecgao com no¬ 
vas cepas virais. 12 5 

Tabela 2 Modo de exposigao e medidas de prevengao 

primaria da aquisigao do CMV durante a gestagao 


Modo de aquisigao 

Medidas de prevengao 

Contato com secregoes 
(saliva, urina, semen, 
fezes), especialmente 
de criangas menores 
de 3 anos, potenciais 
excretoras do CMV 

Lavagem rigorosa das maos apos 
contato com secregoes (p.ex.: troca de 
fraldas de criangas) 

Nao compartilhar talheres ou utensilios 
de higiene pessoal com outras pessoas 
(mesmo que sejam outros filhos) 
Limpeza de brinquedos e superficies 
que tenham tido contato com urina ou 
saliva de criangas 

Contato direto pessoa 
a pessoa (saliva, semen, 
lesoes orais) 

Usar preservative de barreira durante 
relagoes sexuais 

Reforgar cuidados de higiene no 
contato com pessoas (doentes ou nao) 


Com relagao a doenga por CMV em criangas infectadas pelo 
HIV, a melhor prevengao e o uso adequado dos antirretrovirais 
com manutengao de controle da carga viral do HIV e adequa¬ 
do nivel de celulas CD4. A profilaxia primaria especifica para o 
CMV nao apresenta eficacia comprovada. No entanto, pode 
ser considerada em criangas com CD4 < 50 celulas em > 6 
anos e CD4 < 5% em < 6 anos com o uso de valganciclovir, ba- 
seado em estudos realizados em pacientes adultos. 1112 

Em razao do risco de desenvolver retinite assintomatica 
pelo CMV, a avaliagao oftalmologica e recomendada a cada 6 
meses em criangas < 5 anos HIV positivas e CD4 < 50 ou < 5%. n 

A profilaxia secundaria com ganciclovir e recomendada 
para todas as formas invasivas de infecgao por CMV, exceto no 
acometimento GI em que pode ser considerada em situagoes 
de recorrencia da doenga. A profilaxia e mantida ate manuten¬ 
gao de TARV estavel e reconstituigao da resposta imunologica, 
com monitoragao da carga viral do CMV. 12 Na retinite por CMV, 
e importante a reavaliagao oftalmologica periodica (a cada 3 
ou 6 meses) durante a instituigao da TARV eficaz para moni- 
torar a ocorrencia de sindrome de reconstituigao imune. 

Prognostico 

Aproximadamente 50% das criangas infectadas congenita- 
mente por CMV e com achados clinicos ao nascer podem apre- 
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sentar manifestagoes tardias especialmente surdez neuros- 
sensorial e atraso do desenvolvimento neuropsicomotor. 
Estudos prospectivos com seguimento das criangas infectadas 
ate a idade escolar mostraram que a presenga de achados 
anormais em neuroimagens no periodo neonatal e a microce- 
falia sao preditores de anormalidades neurologicas. 8 Esses 
estndos tambem sugerem que petequias, trombocitopenia e 
restrigao do crescimento intrauterino podem ser preditores de 
surdez neurossensorial. 8 

Desafios 

A prevengao da infecgao congenita por CMV e um desafio para 
os programas de saude publica, medicos e pesquisadores. Os 
estudos para avaliar a real magnitude da infecgao e doenga 
congenita por CMV sao escassos ainda em populagoes em que 
as fontes de exposigao ao virus sao incontaveis. 

A compreensao dos mecanismos que levam a infecgao 
congenita associada as infecgoes maternas nao primarias e 
crucial para o desenvolvimento de abordagens eficazes para 
a prevengao da infecgao congenita. A infecgao intrauterina 
e considerada, dentre todas as formas de infecgao do CMV 
na crianga, como a maior com potencial para gerar sequelas 
permanentes levando ao comprometimento da qualidade 
de vida da crianga. 0 nao conhecimento desses mecanis¬ 
mos e o grande obstaculo no desenvolvimento de vacinas 
contra o CMV. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender a historia natural da infecgao pelo CMV e 
os principals aspectos epidemiologicos dessa infecgao. 

• Reconhecer as diferentes manifestagoes ch'nicas da 
infecgao pelo CMV na crianga. 

• Definir, entre os recursos diagnosticos laboratoriais, 
qual e o mais adequado para cada situagao ch'nica 
(congenita, pos-natal precoce, infecgao primaria 
adquirida e reativagoes em criangas com redugao da 
vigilancia imunologica). 

• Diferenciar a infecgao congenita da perinatal ou pos- 
-natal precoce por CMV. 

• Avaliar a indicagao de tratamento com drogas antivirais, 
quando e por quanto tempo tratar. 

• Orientar medidas de prevengao da transmissao do CMV 
especialmente ao feto e recem-nascido. 
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CAPITULO 1 


CRISE FEBRIL 

Milton Genes 


Introdugao 

A crise febril (CF) e definida como “uma crise epileptica que 
ocorre entre 6 meses e 6 anos de idade, associada a doenga fe¬ 
bril, nao causada por uma infecgao do sistema nervoso central 
(SNC), sendo excluidas as criangas que apresentaram crise 
neonatais ou crises nao provocadas ou, que se encaixam nos 
criterios de outra crise sintomatica aguda”. 1 ’ 2 A CF correspon- 
de a um dos problemas neurologicos mais frequentemente ob- 
servados na populagao pediatrica, considerada por Aicardi 
como crise epileptica ocasional. 3 

Geralmente, a CF ocorre em associagao com infecgoes vi- 
rais das vias aereas superiores, pulmonares, intestinais e do 
trato urinario, assim como associada a febre decorrente de va- 
cinagao. A CF ocorre geralmente nas primeiras 24 horas do 
episodio febril, no periodo de ascensao rapida da temperatura. 
A curta duragao da febre antes da CF e a baixa temperatura sao 
associadas a um aumento do risco de recorrencia. 

As CF sao classificadas em simples e complexas. A CF sim¬ 
ples tern apresentagao generalizada, duragao inferior a 15 mi- 
nutos e nao recorre em menos de 24 horas, com exame neuro- 
logico pos-ictal normal; enquanto a CF complexa tern duragao 
superior a 15 minutos e/ou apresenta uma ou mais recorren- 
cias nas primeiras 24 horas, podendo iniciar-se como focal e/ 
ou apresentar exame neurologico pos-ictal alterado. E impor- 
tante assinalar que a presenga de apenas um destes aspectos 
e suficiente para alterar a classificagao de CF simples para 
complexa. 

0 diagnostic de CF na infancia e essencialmente clinico, 
tornando fundamentals a anamnese detalhada e o exame fisi- 
co minucioso, com o objetivo de afastar intoxicagoes exoge- 
nas, trauma, focos infecciosos e avaliar as caracteristicas da 
crise e a historia familiar. A febre e, sem duvida alguma, um 
dos fatores determinates da CF, no entanto, a etiopatogenia 
da crise deve ser mais bem esclarecida, especialmente em ni- 
vel molecular. 

Estudos clinicos demonstram que o cerebro imaturo pode 
apresentar maior suscetibilidade a convulsoes, provavelmen- 


te por conta da combinagao de excitagao aumentada e inibi- 
gao diminuida, alem de diferengas maturacionais nos circui- 
tos subcorticais. 4 

Epidemiologia 

Estima-se que 2 a 5% das criangas menores de 5 anos apresenta- 
rao pelo menos um episodio de CF. Um estudo realizado no Chile 
apresentou uma incidencia de 4%. 5 0 primeiro episodio de CF 
ocorre, em 90% dos casos, entre 6 meses e 3 anos de idade. 2 ’ 5 

Estudos populacionais evidenciaram como fatores de risco 
importantes para a primeira CF: historia de crise febril em pa- 
rentes de l e e 2 e graus, internagao hospitalar no periodo neo¬ 
natal, atraso do desenvolvimento neuropsicomotor, atendi- 
mento frequente em hospital-dia, tendo sido observado que, 
em criangas que apresentassem dois desses fatores, o risco da 
ocorrencia de CF seria de 30%. w Varios artigos relatam que, 
apos a primeira CF, o risco de recorrencia e baixo, pois apenas 
30% das criangas ate os 6 anos terao uma segunda crise e me- 
tade delas tera uma terceira crise febril. Outro artigo descreve 
que a idade de inicio seria o fator preditivo mais potente para 
recorrencia. Aproximadamente 50% das criangas com idade 
inferior a 1 ano no momento da primeira CF terao recorrencia, 
comparadas com 20% daquelas abaixo de 3 anos, e 50% apre- 
sentam a segunda crise em periodo de 6 meses apos a primeira 
CF, 75% apos 1 ano e 90% 2 anos. 4 ’ 6 ’ 8 Os fatores mais importan¬ 
tes para recorrencia sao idade precoce da primeira CF, historia 
familiar de CF, grau de elevagao da temperatura (o risco de re¬ 
correncia e inversamente proporcional ao grau da temperatu¬ 
ra) e duragao do periodo febril (quanto menor a duragao da fe¬ 
bre, maior a chance de recorrencia). 4 ’ 6 7 

Existem muitos artigos referentes a recorrencia da CF, com 
muitas descrigoes diferentes. E importante sempre ter muito 
cuidado com a febre baixa ou alta em uma crianga que ja teve 
uma CF. 

0 risco de a crianga com CF desenvolver epilepsia e de 2 a 
7%, maior que na populagao em geral. 34 0 risco para epilepsia 
e de 1% se nao houver fator de risco, 2% se houver um fator, 
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10% se houver dois ou mais fatores de risco. 0 risco geral de 
epilepsia, na idade de 7 anos, e de 1,5%. 2 ’ 6 ’ 9 

Estudos de neuroimagem em ressonancia magnetica cere¬ 
bral (RM) com espectroscopia mostram uma relagao entre di- 
ferentes graus de esclerose mesial temporal (uma causa fre- 
quente de epilepsia focal sintomatica refrataria a drogas 
antiepilepticas) e CF prolongadas em criangas. 

Existe ainda artigos referentes a uma relagao mal entendi- 
da entre crises febris na infancia e desenvolvimento de epilep¬ 
sia de lobo temporal na idade adulta. 5610 Aventa-se a hipotese 
de que as alteragoes hipocampais preexistentes possam: 911 

• deixar o hipocampo mais vulneravel aos efeitos lesivos da febre; 

• facilitar as CF que causarao a esclerose hipocampal com pos¬ 
terior epilepsia; 

• predispor a crianga inicialmente a CF e posteriormente a epilepsia. 

Criangas com CF tern risco discretamente aumentado para cri¬ 
ses focais complexas, da mesma forma que outros tipos de 
epilepsia, quando comparadas com a populagao geral. Entre- 
tanto, somente pequena porcentagem de criangas com CF de- 
senvolveram crises focais complexas e nao foi ainda bem esta- 
belecida uma relagao causal. 912 

Genetica 

A ocorrencia de epilepsia ou de CF em familiares de pacientes 
com CF, bem como a constatagao de CF em pacientes com for¬ 
mas idiopaticas de epilepsia demonstram o carater genetico da 
CF. 13 A historia familiar de CF em parentes de l e grau e comum, e 
observa-se uma porcentagem bem maior de concordance de CF 
entre gemeos monozigoticos (31 a 70%) que dizigoticos (14 a 
18%). Existem estudos da ligagao de CF com varios cromosso- 
mos, como 2q, 5q, 5, 8q e 19, que parecem alterar o funciona- 
mento de canais de sodio neuronais. Estudos referem a ocor¬ 
rencia de crises epilepticas em 7% dos familiares em geral e em 
7% dos pais e 12% de irmaos de criangas com CF. 7 A incidence 
de CF varia tambem de acordo com a regiao geografica. Em cer- 
tos paises da Asia, ha uma elevada frequence de CF. A diferenga 
de frequence de CF em famflias da Asia em comparagao com 
aquelas da Europa ou America do Norte sugere urn efeito popu- 
lacional causal geneticamente determinado. 14 

Diagnostico e tratamento 

0 diagnostic da CF e predominantemente clinico. 

0 exame do liquido cefalorraquidiano, diante de uma pri- 
meira convulsao febril, esta indicado nas seguintes condigoes: 

• menos de 6 meses de vida; 

• sintomatologia de infecgao do SNC; 

• recuperagao lenta ou alteragao neurologica pos-ictal; 

• uso de antibiotics (lembrar que os sintomas de meningite 
podem ser mascarados). 

Os demais exames laboratoriais sao direcionados para a inves- 
tigagao do foco infeccioso, nao fazendo parte da investigagao 
rotineira da CF simples ou complexa. 

Eletroencefalograma (EEG), mapeamento cerebral, tomo- 
grafia computorizada (TC) de cranio e RM cerebral tambem 


nao devem ser realizados rotineiramente, uma vez que nao 
contribuem para o diagnostic nem para o tratamento. 

0 tratamento da CF e baseado em tres aspectos funda¬ 
mental: 

• tratamento da fase aguda; 

• profilaxia da recorrencia das crises; 

• orientagao familiar. 

A maioria das criangas ja chega ao pronto-socorro no periodo 
pos-ictal. Nos casos em que a crianga esta em convulsao, o tra¬ 
tamento agudo e igual a qualquer crise epileptica, indepen- 
dentemente de sua etiologia, inclusive no que se refere a me- 
didas gerais. 

No momento da admissao no setor do pronto-socorro, a 
temperatura deve ser imediatamente aferida, sendo indica¬ 
do controle da febre por meios fisicos (compressas frias) e 
antitermicos. Nas situagoes em que ha recorrencia da CF, po- 
de-se recomendar o uso de benzodiazepinicos (diazepam, 
clonazepam e nitrazepam) durante o episodio febril. 0 clo¬ 
nazepam e o nitrazepam foram utilizados com sucesso em 
estudos nao controlados, mas como sao drogas predominan¬ 
temente sedativas e miorrelaxantes, devem ser usadas com 
parcimonia. 1518 

A Academia Americana de Pediatria (AAP) revisou eviden¬ 
ces em relagao ao tratamento da CF simples e, com base nos 
riscos e beneficios das terapeuticas eficazes, nao recomenda o 
uso continuo ou profilatico de anticonvulsivantes na CF sim¬ 
ples. 0 tratamento profilatico da CF nao altera o risco de epi¬ 
lepsia futura. 12 ’ 19 ’ 20 

Na CF complexa e com alta recorrencia, podem-se utilizar 
benzodiazepinicos durante os episodios febris. Cada caso 
deve ser avaliado individualmente, embora, de modo geral, 
criangas neurologicamente saudaveis, com rapida recupera¬ 
gao da consciencia e sem deficits neurologicos focais, geral- 
mente nao necessitem de internagao hospitalar. 

Diagnostico diferencial 

0 principal diagnostico diferencial e a meningite, alem de al- 
guns processos que simulam as crises convulsivas, como sin- 
copes febris, que se comportam como crises atonicas, delirios 
febris, calafrios e tremores. 

E importante informar a farmlia que: 

1. A crise febril tern urn carater benigno, nao tendo sido observa- 
do, ate os dias atuais, nenhum estudo em que houvesse mor- 
te causada pela CF, pois a crise para os pais esta associada a 
ideia de morte. 

2. 0 controle rigoroso da febre e o aspecto mais importante do tra¬ 
tamento, com o uso de antitermicos e/ou banhos tipicos. As 
compressas frias podem ser postergadas para os casos em que a 
temperatura nao diminui com o uso das medidas anteriores. 

3. 0 risco de urn novo episodio convulsivo durante o mesmo 
quadro febril e raro, embora possa ocorrer. 

4. Uma vez que as convulsoes febris sao associadas a elevagoes ra- 
pidas de temperatura corporal acima de 38°C, a crise pode ser o 
primeiro sinal de urn processo infeccioso, nao havendo tempo 
para a administragao de antitermicos antes que ela ocorra. 
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5. E importante proteger a crianga durante a crise; porem, sem 
restringir seus movimentos. 

6. Nao se deve introduzir nada em sua boca. 

7. Nao se deve tentar respiragao boca a boca ou massagem car- 
dfaca em casa. 

8. Se a crianga tiver nova crise, os pais devem manter a calma, 
posicionar a crianga em uma superficie confortavel, em decu- 
bito lateral direito, para evitar o acumulo de saliva na cavida- 
de oral e prevenir a broncoaspiragao no caso de vomitos. 

9. Apos o termino das crises, nao se deve administrar qualquer 
medicagao ou lfquidos por via oral ate que a crianga esteja 
bem desperta. 

10. E necessario prestar atengao a duragao da convulsao. No caso 
de tempo maior que 5 minutos, deve-se dirigir a emergencia 
mais proxima ou chamar uma ambulancia. 

11. E preciso avaliar a temperatura com termometro e nao agasa- 
lhar demais a crianga. 

Prognostico 

Em urn projeto nacional colaborativo, na Gra-Bretanha, nao se 
encontrou diferenga significativa entre a media de QI das 
criangas que tiveram CF e seus irmaos. As criangas com CF 
mostraram urn desempenho escolar tao bom quanto das de¬ 
mais criangas de 7 a 11 anos. 21 ’ 22 

0 estudo do efeito da CF sobre o perimetro cefalico, a inteli- 
gencia e o comportamento em criangas com CF ate os 5 anos 
de idade evidenciou que as criangas com CF nao diferiram dos 
seus pares com relagao a esses parametros. 23 

Nao se descrevem mortes, estado de mal convulsivo ou de¬ 
ficits neurologicos permanentes apos crises febris. 

Consideraqoes finais 

Crise febril e a crise epileptica mais comum em lactentes e pre- 
-escolares, de baixa morbidade, recorrencia pouco frequente e 
nao requer tratamento continuo com drogas antiepilepticas. 

A profilaxia secundaria nao e indicada no caso de CF sim¬ 
ples, mas no caso de CF complexa, prolongada ou focal, a pro¬ 
filaxia secundaria intermitente pode ser considerada. 

A opgao ou nao pelo tratamento profilatico e qual a melhor 
forma de faze-lo envolve nao apenas o conhecimento sobre a 
CF, mas tambem aspectos individuals, familiares e a estrutura 
social em que a crianga esta inserida. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Diferenciar uma crise febril simples de uma crise febril 
complexa. 

• Orientar a famflia para as medidas de combate a febre 
e o que fazer durante a crise. 

• Avaliar os diagnosticos diferenciais urgentes e cronicos. 

• Encaminhar para a urgencia as criangas com crise 
demorada. 

• Saber que a convulsao febril e comum em criangas ate 
6 anos de idade. 

• Apontar os fatores prognostics para tranquilizar a 
famflia. 


References bibliograficas 

1. Comission on Epidemiology and Prognosis, International League 
Against Epilepsy. Guidelines for epidemiological studies on epilepsy. 
Epilepsia 1993; 34:592-6. 

2. Guerreiro M. Tratamento das crises febris. J Pediatr 2002; 78(Supl 
1):S9-13. 

3. Aicardi J. Febrile convulsions. In: Aicardi J (ed.). Epilepsy in children. 
Zed. New York: Raven Press, 1994. p.253-75. 

4. Berg AT, Shinnar S, Hauser WA, Leventhal JM. Predictors of recurrent 
febrile seizures: a metaanalytic review. J Pediatr 1990; 116:329-39. 

5. Hauser WA. The prevalence and incidence of convulsive disorders in 
children. Epilepsia 1994; 35 (Suppl 2):l-6. 

6. Nelson KB, Ellenberg JH. Prognosis in children with febrile seizures. Pe¬ 
diatrics 1978; 61:720-7. 

7. Buchhalter JR. Inherited epilepsies of childhood. J Child Neurol 1994; 
9(Suppl l):12-9. 

8. Berg AT, Shinnar S, Shapiro ED, Salomon ME, Hansen WA. Risk factors 
for a first febrile seizure: a matched case-control study. Epilepsia 1995; 
36:334-41. 

9. Elkis LC. Crises sintomaticas agudas. In: Manreza MLG, Grossmann RM, 
Valerio RMF, Guilhoto LMFF. Epilepsia (infancia e adolescencia). Sao 
Paulo: Lemos Editorial, 2003. p.207-28. 

10. Consensus Development Panel. Febrile seizures: long term manage¬ 
ment of children with fever-associated seizures. Pediatrics 1980; 
66:1009-12. 

11. Maher J, McLachlan RS. Febrile convulsions. Is seizure duration the 
most important predictor of temporal lobe epilepsy? Brain 1995; 118(Pt 
6):1521-8. 

12. Camfreld PR, Camfreld CS, Shapiro SH, Cummings C. The first febrile 
seizure - antipyretic instruction plus either Phenobarbital or placebo to 
prevent recurrence. J Pediatr 1980; 97:16-21. 

13. Italian League Against Epilepsy Genetic Collaborative Group. Concor¬ 
dance of clinic forms of epilepsy in families with several affected mem¬ 
bers. Epilepsia 1993; 34(5):819-26. 

14. Duchowny M. Febrile seizures in childhood. In: Treatment of epilepsy: 
principles e practice. Philadelphia/London: Lea & Febiger, 1993. p.647-53. 

15. Knudsen FU. Effective short term diazepam prophylaxis in febrile con¬ 
vulsions. J Pediatr 1985a; 106:487-90. 

16. Rosman NP, Colton T, Labazzo J, Gilbert PL, Gambardella NB, Kaye EM 
et al. A controlled trial of diazepam administered during febrile seizures. 
N Engl J Med 1993; 329:79-84. 

17. Sarmento MRS, Machado ODV, Nascimento OJ. Prevengao das crises 
convulsivas febris com uso de diazepam supositorio (estudo de 40 ca- 
sos) JBLE1991; 4:19-20. 

18. Vanasse M, Masson P, Geoffroy G, Larbrisseaut A, David PC. Intermit¬ 
tent therapy with nitrazepan for simple febrile convulsions. J Cam Neu¬ 
rol Sci 1984; 11:387-9. 

19. Capovilla G, Mastrangelo M, Romeo A, Vigevano F. Recommendations 
for the manegement of febrile seizures. Ad hoc task Force of LICE Gui¬ 
delines Commision. Epilepsia 2009; 50(Suppl l):2-6. 

20. Steering Committee on Quality Improvement and Management, Sub¬ 
committee on Febrile Seizures American Academy of Pediatrics. Febrile 
seizures. Pediatrics 2008; 121(6):1281-6. 

21. Ellenberg JH, Nelson KB. Febrile seizures and later intellectual perfor¬ 
mance. Arch Neurol 1978; 35:17-21. 










1318 . TRATADO DE PEDIATRIA • SE£AO 17 NEUROLOGIA 


22. Ross EM, Peckha CS, West PB, Butler NR. Epilepsy in childhood: fin¬ 
dings from the National Child Development Study. Br Med J 1980; 
280:207-10. 

23. Verity CM, Butler NR, Goldring J. Febrile convulsions in a national 
cohort followed up from birth: II Medical history and intellectual ability 
at 5 years of age. Br Med J 1985b; 290:1311-5. 

Bibliografia 

1. Costa JC, Palmini A, Yacubian EMT, Cavalheiro EA. Fundamentos neu- 
robiologicos das epilepsias. Sao Paulo: Lemos Editorial, 1998. 

2. Diament A, Cypel S, Reed VC. Neurologia infantil. 5.ed. Sao Paulo: Athe- 
neu,2010. 

3. Fonseca LF, Cunha Filho JM, Pianetti G, Val Filho JAC. Manual de neu¬ 
rologia infantil: clfnica, cirurgia, exames complementares. Rio de Janei¬ 
ro: Guanabara Koogan, 2006. 


4. Fonseca LF, Pianetti G, Xavier CC. Compendio de neurologia infantil. 
Rio de Janeiro: MEDSI, 2002. 

5. Lambertucci JR. Febre. In: Lopez M, Laurentys-Medeiros J, editor.Se- 
miologia medica: as bases do diagnostic clfnico. 4.ed. Rio de Janeiro: 
Revinter, 2004. p.66-77. 

6. Maia Filho HS, Araujo APQC, Moreira ASS, Goes FV, Pereira HVFS 
(coords.). Serie Pediatria da SOPERJ - Neurologia. Rio de Janeiro: Gua¬ 
nabara Koogan, 2014. 

7. Manreza ML, Gherpelli JL, Machado-Haertel LR, Pedreira CC, Heise CO, 
Diamente A. Treatment of febrile seizures with intermitente clobazam. 
Arq Neuropsiquiatr. 1997; 55(4):757-61. 


CAPITULO 2 


EPILEPSIA NA INFANCIA 

Ana Maria S. Low 


Introdugao 

A infancia e um periodo especialmente dinamico durante o 
qual a mielinizagao e as associagoes sinapticas ocorrem com 
grande velocidade. Durante os dois primeiros anos de vida, 
existe um crescimento com aceleragao positiva sob o ponto de 
vista de ganho de peso, estatura, aquisigoes motoras e cogniti- 
vas, no entanto, como o cerebro imaturo e vulneravel, inter- 
correncias neurologicas durante essa fase podem interferir e 
mesmo interromper esse processo, determinando o compro- 
metimento de uma vida futura normal. 

0 periodo de maturagao do sistema nervoso pode exercer uma 
influencia importante nas manifestagoes convulsivas, e o risco 
estimado de neonatos terem convulsoes esta entre 1,8 e 3,5%. 

Segundo Gastaut, convulsoes sao o resultado da disfungao 
transitoria de todo o cerebro ou parte dele em virtude da descar- 
ga excessiva de uma populagao de neuronios hiperexcitaveis, 
causando um fenomeno subito e transitorio de natureza moto- 
ra, sensorial, autonomica ou psiquica. Epilepsia, no entanto, e 
definida como “um disturbio cerebral caracterizado pela predis- 
posigao persistente do cerebro para gerar crises epilepticas e, 
pelas consequencias neurobiologicas, cognitivas, psicologicas e 
sociais dessa condigao”. 1 Consequentemente, crises que ocor¬ 
rem durante intercorrencias agudas do sistema nervoso de etio- 
logias infecciosas, como a meningite, metabolicas, como absti- 
nencia alcoolica, ou traumaticas, como acidentes, nao sao 
necessariamente consideradas epilepsia. E importante que fi- 
que bem definido que a doenga epilepsia e muito mais comple- 
xa e determinada pela recorrencia das crises sem um fator agu- 
do predisponente. Continuam sendo aceitas a Classificagao 
Internacional das Crises Epilepticas, datada de 1981, 2 e a Classi¬ 
ficagao das Epilepsias e Sindromes Epilepticas, de 1989. 3 

Para entender melhor as crises, em 2010, a Comissao de 
Terminologia 4 ’ 5 da International League Against Epilepsy 
(ILAE) reconheceu 3 tipos: 

1. Crises focais: originam-se em redes neuronais limitadas a um 
hemisferio. 0 local de inicio e consistente, embora possa ha¬ 
ver variabilidade caracterizando semiologias diferentes (auto¬ 


nomica, motora, sensitivo-sensorial, psiquica) e nao compro- 
metem necessariamente a consciencia. Essas crises podem 
apresentar um padrao de propagagao envolvendo ambos os 
hemisferios e se transformar em crises epilepticas bilaterais 
convulsivas, ou seja, aquelas que apresentam componentes 
tonicos, clonicos ou tonico-clonicos. 

2. Crises generalizadas: podem ser corticais ou subcorticais, 
nascem em um determinado local e rapidamente se propa- 
gam, envolvendo redes neurais bilaterais, podendo ser sime- 
tricas ou assimetricas. Semiologicamente, crises generaliza¬ 
das sao tonico-clonicas, podem ou nao estar associadas a 
ausencias (tipicas, atipicas, mioclonicas), mioclonias palpe- 
brais, mioclonias tonicas ou atonicas e a componentes toni¬ 
cos, atonicos e clonicos de forma isolada. 

3. Crises neonatais: podem ser focais ou generalizadas. 

Quanto aos espasmos infantis, nao existe uma concordancia 
em relagao a serem crises focais ou generalizadas. 

Crises neonatais 

As crises neonatais sempre foram um desafio, pois muitos mo- 
vimentos que acontecem em recem-nascidos deixam duvidas 
em relagao a sua veracidade, uma vez que ate hidranencefalos 
podem apresentar eventos muito semelhantes a crises. A hi- 
potese de que crises em recem-nascidos podem ser geradas 
tanto no tronco cerebral como nos hemisferios pode ser consi- 
derada, pois, em razao da pobre mielinizagao do cerebro, a 
propagagao fica restrita, apresentando caracteristicas diferen¬ 
tes das observadas em criangas maiores e adultos. 

As crises manifestam-se com: enrijecimento do corpo com 
ou sem apneia; desvio tonico dos olhos para cima ou para os 
lados; abalos mioclonicos; movimentos focais de um segmen- 
to ou de ambos os membros de um mesmo lado e movimentos 
clonicos multifocais bilaterais. Convulsoes tonico-clonicas ge¬ 
neralizadas sao eventos raros no recem-nascido. Para um 
diagnostic de certeza, a monitoragao eletroencefalografica 
(EEG) e a melhor ferramenta. 
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A seguir, sao listadas varias causas de crise no neonato. Al- 
gumas constituent a causa etiologica de sindromes epilepticas 
na classificagao da ILAE, reconhecidas e mantidas pelo grupo 
de Classificagao e Terminologia: 4 
aminoacidopatias; 
encefalopatia bilirrubinica; 
encefalopatia hipoxico-isquemica; 
abstinencia de drogas; 
disturbios metabolicos; 
disturbios dos acidos organicos; 
doengas infecciosas; 

traumas cranianos decorrentes de complicagoes no parto; 
dependencia de piridoxina e de acido folico; 
incontinentia pigmentar; 
doengas neurocutaneas. 

Convulsoes neonatais familiares benignas 
Tem um carater autossomico dominante, afetam o canal de 
potassio, sao voltagem-dependentes e estao relacionadas aos 
genes KCNQ2 e KCNQ3. 0 recem-nascido desenvolve crises 
clonicas multifocais entre a l a e a 4 a semana de vida, podendo, 
de forma ocasional, ocorrer crises de apneia associadas. As 
manifestagoes param espontaneamente durante os primeiros 
meses de vida com ou sem tratamento medicamentoso. 

0 prognostico e bom, mas 1/3 das criangas pode desenvolver 
epilepsia no futuro. A historia familiar e fundamental para deter- 
minagao do diagnostic, e o EEG intercritico geralmente e normal. 

Encefalopatia mioclonica precoce (sindrome 
de Aicardi) 

Incide apenas no sexo feminino, e ligada ao cromossomo X, 
nao tem relagao com heranga familiar e esta associada a varias 
malformagoes do encefalo, como agenesia do corpo caloso, 
heterotopia periventricular, microgiria, papiloma do plexo co- 
roide, anomalias da fossa posterior (hipoplasia cerebelar) la¬ 
cuna coriorretinal, coloboma do disco optico e anomalias na 
coluna vertebral. 6 

Neonatos nas primeiras horas de vida apresentam mioclo- 
nias erraticas que envolvem membros ou face, em territorio 
bem delimitado, por exemplo, palpebras, dedos das maos ou 
todo um membro. As crises repetem-se e passam a ser conti- 
nuas, mesmo durante o sono, nao obedecendo a uma sincro- 
nia, sendo anarquicas. As crises motoras focais surgem em se- 
guida, as vezes caracterizadas apenas por desvio tonico dos 
olhos com ou sem clonias, ou fenomenos autonomies (ap¬ 
neia, rubor de face). A evolugao para espasmos infantis do 
tipo tonico ocorre por volta de 3 a 4 meses. 

0 prognostico e ruim para aqueles que sobrevivem ao pri- 
meiro ano de vida (50%), por causa do grave comprometi- 
mento mental e motor. 6 0 EEG, tanto em vigilia como durante 
o sono, mostra surtos espiculas, ondas agudas e lentas irregu- 
lares, com duragao variavel de 1 a 5 segundos, seguidas por pe- 
riodos de atenuagao do tragado, caracterizando um padrao 
surto-supressao, que pode ser sincrono ou assincrono (Figu- 
ra 1). Entre o 3 e e o 5 e mes de vida, esse padrao e substituido 
por uma hipsarritmia atipica. 


fpi_c3 



Figura 1 EEG de lactente com 45 dias de vida portador de 
encefalopatia mioclonica precoce (sindrome de Aicardi), 
mostrando os surtos sincronicos de ondas agudas e lentas 
irregulares intercalados por periodos com atividade muito 
atenuada, quase isoeletrica, caracterizando surto- 
-supressao. 

Sindrome de Ohtahara 

A encefalopatia epileptica precoce com surto-supressao, ou 
sindrome de Ohtahara (SO), tem inicio geralmente no l e mes 
de vida, as vezes antes dos 20 dias. Geralmente, apos um pe- 
riodo de dias ou semanas normais, o recem-nascido apresenta 
as crises, que vao ocorrendo em uma frequencia progressiva. 
Sao generalizadas, geralmente com flexao e extensao dos 
membros, eventualmente associadas com espasmos assime- 
tricos, ou crise tonico-clonica unilateral. Na fase inicial, du¬ 
rante o periodo interictal, o neonato apresenta um estado neu- 
rologico normal, porem, com a evolugao, observam-se 
comprometimento motor variavel (diplegia, hemiplegia, qua- 
driplegia, ataxia ou distonia) e retardo mental progressivo. 

A etiologia pode ser lesional ou metabolica, e o prognostico 
e muito reservado, em fungao do comprometimento neurologi- 
co e da dificuldade de resposta as drogas antiepilepticas (DAE). 

Epilepsias e sindromes epilepticas 
do lactente 

Segundo a ILAE, sete epilepsias sao classificadas nessa faixa 
etaria. A seguir, serao consideradas aquelas de maior interesse 
ao pediatra. 

1. Epilepsia mioclonica do lactente. 

2. Sindrome de West. 

3. Sindrome de Dravet. 

Epilepsia mioclonica do lactente 
Tem inicio entre 4 e 24 meses em uma crianga normal. As cri¬ 
ses sao breves e generalizadas, com abalos mioclonicos que 
variam de intensidade tanto entre os eventos como de uma 
crianga para a outra. No inicio, sao ocasionais e geralmente 
passam a ser perceptiveis para os pais quando aumentam em 
frequencia e apresentam queda de cabega, associada ou nao a 
movimentos de rotagao dos olhos para cima. 7 Quando a crian¬ 
ga comega a se levantar e desenvolve a marcha, podem ocorrer 
quedas, consideradas frequentemente como um processo na¬ 
tural de desenvolvimento do equilibrio. As crises mioclonicas 
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envolvem o tronco e os membros, determinando a queda 
abrupta da cabega e do tronco associada a elevagao dos mem- 
bros superiores e flexao dos inferiores. Podem ocorrer em 
qualquer hora do dia, desaparecem a noite e nao existe outro 
tipo de crise associada. Sao facilmente controladas com doses 
terapeuticas de acido valproico e geralmente desaparecem ate 
os 5 anos de idade. 

Nao existe interference no desenvolvimento neuropsico- 
motor quando o diagnostic e o tratamento sao precoces. A 
solicitagao do EEG e muito importante para definigao diag- 
nostica, uma vez que existe uma manifestagao mioclonica nao 
epileptica, que se inicia entre 4 e 8 meses de idade, nao apre- 
senta alteragao no tragado de EEG tanto em vigilia como du¬ 
rante o sono e desaparece espontaneamente sem tratamento, 
durante o 2 Q ano de vida. 

0 prognostic e bom, mas alguns pacientes desenvolvem, na 
idade escolar e/ou adolescencia, convulsoes tonico-clonicas ge- 
neralizadas, controladas com a reintrodugao das DAE e, as ve- 
zes, disturbio de aprendizado e comprometimento cognitivo. 8 

Sindrome de West 

Caracteriza-se pela triade crises em espasmos, deterioragao 
mental e atraso neuropsicomotor. 0 tragado eletroencefalo- 
grafico apresenta alteragoes tao especificas que recebe o nome 
de hipsarritmia (Figura 2). Tern inicio entre 3 e 7 meses de ida¬ 
de, com pico aos 5 meses; meninos sao mais afetados, e a inci¬ 
dence varia entre 2,9 e 4,5/100.000. Pode nao ter uma causa 
determinante ou etiologia variavel (erros inatos de metabolis- 
mo, lesoes cerebrais hemorragicas, insulto hipoxico-isquemi- 
co, disturbios da migragao neuronal, esclerose tuberosa). 

Os espasmos sao divididos em tres tipos: flexor, extensor e 
mistos. Espasmos flexores envolvem pescogo, tronco e mem- 
bros, com adugao ou abdugao dos bragos. Sao descritos como 
“jack-knife”, quando os bragos sao jogados para fora, e como “sa¬ 
laam”, quando a flexao e muito marcada com as pernas estira- 
das para cima. Os espasmos extensores consistem na extensao 
de pescogo, tronco e membros, que podem permanecer em 
adugao ou extensao. Os espasmos mistos sao os mais frequen- 
tes e quando surgem em uma crianga que vinha se desenvol- 
vendo de modo aparentemente normal, sao, as vezes, confun- 



Figura 2 EEG com padrao de hipsarritmia - lactente com 
8 meses de idade. 


didos com colica do lactente. Independentemente da 
apresentagao, os espasmos manifestam-se de forma agrupada 
(repetitiva), podem ocorrer tanto em sono como na vigilia, mas 
sao mais comuns logo ao despertar ou durante a sonolencia, 
duram em media 2 a 3 segundos e podem guardar intervalos va- 
riaveis de 5 a 15 segundos. Geralmente sao simetricos; quando 
sao assimetricos, refletem a presenga de uma lesao estrutural. 

A demora em fazer o diagnostic correto e iniciar a interven- 
gao terapeutica especifica pode determinar piora no prognosti- 
co, que ja e bastante reservado. Regressao cognitiva e retardo 
neuropsicomotor manifestam-se logo no inicio do quadro, com 
a perda do sorriso social, desinteresse pelo ambiente, involu- 
gao das aquisigoes motoras adquiridas, como controle de tron¬ 
co, sentar, engatinhar. Alteragoes neurologicas motoras sao va- 
riaveis e dependem da causa etiologica; 9 somente 5% das 
criangas afetadas evoluem sem retardo mental. 0 tratamento e 
emergencial logo apos a determinagao do diagnostic, que e 
feito pela anamnese, quadro clinic e EEG com hipsarritmia. 0 
tratamento com ACTH (hormonio) mostra resposta positiva 
no controle dos espasmos em 59 a 100% dos casos e ate 97% na 
normalizagao do EEG. Reagoes colaterais, como hipertensao, 
Cushing e cardiomegalia, podem ocorrer e sao reversiveis apos 
retirada do medicamento. Para os casos cuja patologia de base 
e a esclerose tuberosa, a medicagao de escolha e a vigabatrina. 

Sindrome de Dravet 

Na sindrome de Dravet 10 (epilepsia mioclonica grave da infan- 
cia), as criangas sao normais antes das crises, que comegam 
durante o l e ano de vida e sao febris. A etiologia esta relaciona- 
da a mutagao neuronal nos canais de calcio do gene SCNIA. 1112 
No inicio, essas crises febris sao rapidas, unilaterais e ocorrem 
durante a subida da temperatura. Com a evolugao, tendem a 
ser progressivamente mais longas, resistentes ao tratamento e 
podem determinar status epileptic. 13 Durante a fase inicial, 
sao predominantemente clonicas; a partir do 2 e ano de vida, 
passam a ser generalizadas, com ataques mioclonicos maci- 
gos, ocorrendo varias vezes durante o dia, sem associagao com 
estado febril, provocando quedas ao solo e evoluindo para cri¬ 
ses tonico-clonicas generalizadas. Crises focais tambem ocor¬ 
rem, associadas a fenomenos autonomies como palidez, cia- 
nose labial, fenomenos atonies e/ou automatismos. 
Concomitantemente, observa-se lento e progressivo retardo 
psicomotor e cognitivo. Observa-se tambem comprometimen¬ 
to motor, da linguagem e da marcha, caracterizando uma sin- 
drome cerebelar e piramidal. 

0 diagnostic de certeza e dado pelo aparecimento dos ata¬ 
ques mioclonicos. Entretanto, se uma crianga apresenta crises 
febris recidivantes durante o l e ano de vida e tern urn EEG com 
ponta-onda desencadeada por fotoestimulagao, a hipotese de 
sindrome de Dravet pode ser considerada. 14 

Epilepsias da infancia 

Durante as idades pre-escolar e escolar, encontra-se o maior 
numero de epilepsias classificadas, listadas a seguir. Dentre 
elas, serao destacadas as de interesse para o pediatra. 

• epilepsia benigna com pontas centrotemporais; 
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• epilepsia ausencia na infancia; 

• epilepsias com ausencias mioclonicas; 

• sindrome de Panayiotopoulos; 

• epilepsia occipital de initio na infancia tardia (tipo Gastaut); 

• sindrome de Lennox-Gastaut; 

• sindrome de Landau-KlefFner; 

• encefalopatia com descargas de ponta-onda continua duran¬ 
te o sono; 

• epilepsia com crises mioclonico-atonicas (anteriormente as- 
taticas); 

• epilepsia frontal noturna autossomica dominante; 

• crises febris (que podem ter inicio no lactente). 

Epilepsia com pontas centrotemporais (EPCT) 
Idade de inicio entre 4 e 10 anos em mais de 80% dos casos, 
discreto predominio masculino, crises noturnas predominan- 
temente e evidences de antecedentes de epilepsia na familia 
como causa etiologica mais provavel. Historia de crise febril 
durante os primeiros anos de vida e positiva em 7 a 10% dos 
casos. 

A evolugao e a intensidade do quadro epileptic sao varia- 
veis. Existem casos de urn evento unico sem repetigao e ou- 
tros em que a recidiva de crises e importante, apesar do trata- 
mento com DAE. Podem ocorrer agrupamento de crises 
durante alguns dias, principalmente na fase inicial da doenga, 
seguido por meses ou ate anos com o paciente assintomatico. 
As crises sao focais, caracterizadas por contragoes tonicas ou 
clonicas em urn lado da face, envolvendo principalmente a co- 
missura labial, associada a dificuldade para falar, para engolir 
a saliva, tremores de lingua e comprometimento de todo o he- 
micorpo sem perda da consciencia. A generalizagao secunda¬ 
ria acontece em ate 20% dos casos. Frequentemente, o inicio 
focal passa despercebido, porque a crianga estava dormindo e 
a generalizagao ocorreu de forma muito rapida. Em geral, pa- 
cientes portadores de EPCT demonstram excelente potencial 
cognitivo e tern o exame neurologic normal, 15 mas ha referen- 
cias de disturbio da linguagem persistente relacionado a idade 
de inicio da epilepsia. 16 EEG interictal mostra o padrao de on- 
das agudas (pontas) na regiao rolandica e temporal media 
contralateral a manifestagao clinica (Figura 3), mas pode ocor¬ 
rer bilateralmente, com maior voltagem em urn dos hemisfe- 
rios. A localizagao real do foco esta no cortex rolandico inferior 
na profundidade da fissura de Sylvius, e isso corrobora as ma- 
nifestagoes clinicas e a evolugao de bom prognostico. 

E importante enfatizar que duas situagoes podem ocorrer 
nesse tipo de epilepsia: 

• as descargas paroxisticas podem estar presentes e ausentes 
em EEG seriados, independentemente da evolugao do pa¬ 
ciente; 

• cerca de 8,8% das criangas com ondas agudas tempororrolan- 
dicas no EEG nao tern crises epilepticas. 

Como essa epilepsia e considerada idade-dependente, a intro- 
dugao do tratamento anticonvulsivante tern que ser vista por 
urn prisma bastante amplo, sob o qual dificuldade cognitiva, 
disturbios de humor e cefaleia precisam tambem ser conside- 



Figura 3 EEG durante o sono mostrando atividade de 
base bem organizada e pontas na regiao rolandica e 
parietotemporal esquerda. 


rados. E de fundamental importancia uma anamnese criterio- 
sa feita pelo especialista e uma discussao conjunta com os 
pais na definigao do tratamento. 

Epilepsia ausencia na infancia 
Epilepsia ausencia e uma epilepsia generalizada primaria, 
com incidencia entre 6 e 7 anos de idade, em uma crianga pre- 
viamente normal, e outro pico, mais raro, entre 11 e 12 anos. 

A etiologia e genetica e os antecedentes de epilepsia estao 
presentes em ate 44% dos casos. As crises iniciam de forma 
abrupta, duram, em media, 15 segundos e podem ocorrer va- 
rias vezes ao dia. Frequentemente, na fase inicial, as criangas 
sao chamadas de desatentas ou descuidadas, porque parece 
que nao estao escutando e deixam cair objetos das maos. Isso 
decorre do acentuado comprometimento da consciencia com 
interrupgao da atividade. 0 EEG e tfpico e define diagnostic, 
mostrando descargas de espicula onda lenta a 3 Hz (variagoes 
de 2,5 a 4 Hz podem ocorrer) de projegao difusa, bilateral, que 
nao se fragmentam e se acentuam durante a hiperventilagao 
(Figura 4). A atividade de base e normal e bem organizada. 

A resposta ao tratamento e eficiente em 80% dos casos, e 
as crises sao bem controladas com acido valproico, etossuxi- 
mida e/ou lamotrigina. A remissao ocorre ate os 12 anos de 
idade, com prognostico bom, caso nao haja demora no diag¬ 
nostic, o tratamento seja correto e o EEG nao mostre fotos- 



Figura 4 EEG em vigflia mostrando descarga de ponta- 
-onda a 3 Hz, durante crise de ausencia, na hiperventilagao. 
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sensibilidade. Como auxilio diagnostics na suspeita de epilep¬ 
sia ausencia, o medico pode solicitar, durante a consulta, que 
o paciente realize a hiperventilagao, facilitando a precipitagao 
da crise de ausencia. 17 

Sindrome de Panayiotopoulos 
Manifesta-se com sintomas autonomies, acompanhados por 
convulsoes focais motoras. 0 vomito e o sintoma autonomico 
ictal, presente em 100% dos casos, seguido pela eversao da ca- 
bega e dos olhos. As crises sao clonicas dimidiadas ou tonico- 
-clonicas generalizadas. A idade de inicio esta situada entre 2 e 
11 anos, as crises sao breves, mas os episodios de vomitos po- 
dem se repetir varias vezes, associados a crises motoras pro- 
longadas, podendo levar a urn estado de mal convulsivo. Nao 
existe predominio em relagao a sexo. 0 exame neurologico e 
normal e a historia familiar para epilepsia e crise febril esta 
presente em 40% dos casos. Pacientes com status epileptico 
evoluem com retardo no crescimento do lobo pre-frontal de- 
terminando problemas neuropsicologicos. 18 0 EEG intercritico 
mostra pontas na regiao occipital que predominam durante o 
sono (Figura 5). Durante a vigilia, essas pontas nao sao reati- 
vas a abertura e fechamento dos olhos. 

Sindrome de Lennox-Gastaut 
Tern prevalencia no sexo masculino e inicio entre 3 e 5 anos de 
idade. E considerada uma encefalopatia epileptica grave da in- 
fancia, pois 60% dos pacientes tern como causa etiologica 
uma lesao cerebral, determinando comprometimento no de- 
senvolvimento neuropsicomotor e cognitivo. As crises sao re- 
sistentes ao tratamento com as DAE. Manifestam-se 3 tipos: 

1. Tonicas: envolvendo sobretudo a musculatura axial e mem- 
bros. Ocorrem durante sono e vigilia. Geralmente sao simetri- 
cas, com ou sem perda da consciencia, com alteragao do ritmo 
respiratorio e desvio ocular e, as vezes, automatismo gestual. 

2 Ausencias atipicas: tern urn comego e urn fim progressives, a 
perda de consciencia e incompleta, permitindo de alguma for¬ 
ma a manutengao parcial da atividade que vinha sendo de- 
senvolvida. 

3, Mioclonias macigas: anteriormente classificadas como crises 
atonicas, provocam queda abrupta da cabega ou do corpo 
(head atack/drop atack ). A indicagao de usar capacete pode 
ser sugerida, objetivando evitar traumatismos graves. 

0 comprometimento cognitivo pode ser leve ou ausente na 
fase inicial, mas, com a evolugao, em razao da recorrencia de 
crises e da dificuldade no controle, passa a ser gradativamente 
mais acentuado. 0 EEG e significativamente alterado. 19 0 tra¬ 
tamento exige politerapia com DAE, o que tambem contribui 
para acentuar o quadro de sonolencia, dificuldade de aprendi- 
zagem e lentidao psicomotora. 

Sindrome de Landau-Kleffner 
A sindrome de Landau-Kleffner nao tern associagao com 
doenga de base nem historia familiar de epilepsia. Tern predo- 
minio masculino entre 3 e 5 anos de idade. Caracteriza-se pela 
afasia adquirida associada a uma alteragao importante do 



Figura 5 EEG evidenciando pontas na regiao occipital 
esquerda - sindrome de Panayiotopoulos. 


comportamento e a crises epilepticas generalizadas raras que 
remitem rapidamente apos terapeutica medicamentosa. Ini- 
cia com afasia, isto e, uma agnosia auditivo-verbal que se es- 
tende a ruidos familiares. A crianga gradativamente passa a 
ser incapaz de atribuir urn valor semantico a sinais acusticos, 
reduz ou perde a espontaneidade da expressao verbal, passa a 
apresentar estereotipias, perseveragao, parafasias, hiperativi- 
dade e oscilagoes do humor. 

As alteragoes psicocomportamentais associadas a afasia 
frequentemente levam a suspeita diagnostica de mutismo, 
surdez e autismo. As crises ocorrem em 70% dos pacientes, 
muitas vezes sao unicas e controlaveis com monoterapia anti- 
convulsivante. A linguagem pode ser readquirida pelo menos 
parcialmente, dependendo do inicio (antes dos 5 anos), e des- 
de que haja intervengao precoce com fonoterapia, mas nem 
sempre a crianga volta a ter o padrao comportamental e a ex- 
pressividade oral que apresentava antes. 20 A capacidade inte- 
lectual operacional geralmente esta preservada, mesmo du¬ 
rante a evolugao clinica. 
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Os achados do EEG nao sao tipicos e podem mostrar des- 
cargas focais, multifocais ou generalizadas, repetitivas, com 
maior amplitude em regioes temporal e parieto-occipital 
esquerda (Figura 6), que se acentuam na hiperventilagao, na 
fotoestmulagao e podem ser contmuas durante o sono lento. 
0 prognostico e variavel. 21 

Encefalopatia epileptica com descargas ponta- 
-onda continua durante o sono (EPOCS) 

A primeira apresentagao e descrigao do status epileptico conti- 
nuo durante o sono foi feita por Tassinari em 1977. Trata-se de 
uma patologia em que o EEG e a ferramenta mais importante 
para definigao do diagnostico. Nao existe relagao direta com 
historia familiar de epilepsia nem ha predominance em rela¬ 
gao ao sexo. Criangas na faixa etaria entre 3 e 6 anos que vi- 
nham tendo urn desenvolvimento normal 20 passam a hear 
mais lentas, com perda nas habilidades cognitivas e, as vezes, 
com comprometimento da linguagem. Crises epilepticas po¬ 
dem ocorrer, mas sao raras e geralmente noturnas. Manifes- 
tam-se como ausencias com componente clonico e atonico, 
motoras unilaterais ou tonico-clonicas generalizadas, e desa- 
parecem entre 10 e 15 anos de idade. 0 status epileptico duran¬ 
te o sono e determinado pela presenga de ponta-onda conti¬ 
nua durante o sono de ondas lentas (POCSL) em 85% do 
tragado eletroencefalografico. A deterioragao cognitiva come- 
ga em virtude desse status epileptico; as crises convulsivas so 
surgem mais tarde, interferindo no diagnostico e na interven- 
gao terapeutica precoce. 21 A persistence desse status determi- 
na urn prognostico reservado. 22 A literatura discute se a sin- 
drome de Landau-Kleffner e a EPOCS fazem parte de uma 
unica entidade nosologica. 

Epilepsias da adolescencia 

As epilepsias relacionadas a seguir comegam na infancia, per- 
sistem ao longo da adolescencia e continuam durante a vida 
adulta. 

1. Epilepsia ausencia juvenil. 

2. Epilepsia mioclonica juvenil. 



Figura 6 EEG evidenciando atividade de base organizada 
durante o sono leve e descargas bilaterais, mais amplas a 
esquerda na sindrome de Landau-Kleffner. 


Epilepsia ausencia juvenil 

Tern inicio na puberdade, entre 10 e 17 anos. Compromete 
igualmente os dois sexos, e os pacientes nao apresentam alte- 
ragoes neurologicas. As crises se manifestam logo ao desper- 
tar 7 de forma repetitiva, com perda abrupta da consciencia. 
Sao mais leves do que as observadas na epilepsia ausencia in- 
fantil, menos frequentes e mais longas. Podem ocorrer mio- 
clonias e crises tonico-clonicas generalizadas. A terapeutica 
com DAE e imperativa, principalmente para controlar as cri¬ 
ses de ausencia pela forma como se manifestam (em salvas), 
interferindo no desempenho academico e na cognigao. 

Essa epilepsia nao apresenta remissao. As crises de ausen¬ 
cia podem melhorar com a evolugao, mas os pacientes conti¬ 
nuam a ter as manifestagoes ao longo da vida adulta, com pe- 
riodos de maior ou menor exacerbagao. 23 No EEG interictal, 
descargas paroxisticas sao precipitadas pela hiperventilagao e 
pelo despertar; raramente existe fotossensibilidade. 

Epilepsia mioclonica juvenil 

A epilepsia mioclonica juvenil, tambem conhecida como sm- 
drome de Janz, 24 e uma epilepsia generalizada idiopatica, de 
etiologia genetica, com varios genes suscetiveis. A idade de 
inicio distribui-se entre pre e pos-puberdade, com pico de in- 
cidencia dos 12 aos 17 anos, e acometimento igual em ambos 
os sexos. Caracteriza-se por crises mioclonicas, irregulares, 
simples ou repetitivas, arritmicas, predominantemente nos 
membros superiores, em geral ao despertar ou apos privagao 
de sono. Crises de ausencia de curta duragao e tonico-clonicas 
generalizadas podem surgir algum tempo depois das crises 
mioclonicas. Frequentemente, as crises mioclonicas sao con- 
sideradas como tremor ou “nervosismo”, sendo valorizadas 
somente depois que as tonico-clonicas se manifestam. As cri¬ 
ses tern como fatores precipitantes privagao de sono, exposi- 
gao a fotossensibilidade (luz estroboscopica, jogos de videoga¬ 
me) e uso de alcool. 0 EEG mostra urn padrao tipico de 
espicula-onda bilateral rapido, que em 30% e desencadeado 
pela fotoestimulagao (Figura 7). Essa sindrome bem debnida 
quanto a evolugao responde bem ao tratamento, mas ocorre 
refratariedade quando a droga e retirada. 25 



Figura 7 EEG evidenciando descarga de poliespicula-onda 
generalizadas na epilepsia mioclonica juvenil. 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 



Diferenciar os diversos tipos de crises. 


Valorizar manifestagoes mioclonicas no neonato e no 
lactente e saber da importancia do 
eletroencefalograma no diagnostico diferencial. 


Identificar as alteragoes que ocorrem na fase inicial da 

sfndrome de West. 


Saber que dech'nio cognitivo pode estar relacionado ao 
status epileptico durante o sono. 


Conhecer e identificar os diversos tipos de epilepsias 
que cursam com crises de ausencias. 


Valorizar sintomas autonomicos associados a crises 

epilepticas. 


Reconhecer os diferentes procedimentos que podem 
ser de auxilio diagnostico na solicitagao de um 
eletroencefalograma. 
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CAPITULO 3 


ESTADO DE MAL EPILEPTICO 

Paulo Breno Noronha Liberalesso 


Historic© e definigao 

Embora crises epilepticas sejam descritas ha mais de 5.000 
anos, a primeira citagao de um caso de estado de mal epilepti- 
co (EME) ocorreu somente em 1822, quando Prichard descre- 
veu uma crise epileptica nao convulsiva prolongada a qual ele 
denominou “estado de fuga”. Contudo, o EME so passou a ser 
considerado uma entidade distinta das crises epilepticas quan¬ 
do, em 1824, o psiquiatra Louis Florentin Calmeil citou o termo 
em frances “etat de mal” em sua tese “De I’epilepsie , etudiee sous 
le rapport de son siege et son influence sur la production de Mie- 
nation mentale” apresentada a Universidade de Paris. 0 termo 
U status epilepticus” surgiu na lingua inglesa em 1867, por oca- 
siao das tradugoes das Conferences de Trousseau. 1 

Embora o neurologista ingles John Hughlings Jackson te- 
nha sido pioneiro em relatar um paciente com EME parcial 
complexo, a documentagao clinica e eletrografica dessa enti¬ 
dade coube a Gastaut et al., quando descreveram com deta- 
lhes o U status psychomotor”. 2 0 termo EME de ausencia, des- 
crito como “petit mal status ”, foi introduzido em 1945 por 
Willian Lennox e, em 1954, os colegas Penfield e Jasper des¬ 
creveram o EME parcial simples ou estado de aura continua. 1 

Durante o X Coloquio de Marseille, realizado em 1962, sur¬ 
giu a primeira definigao de EME como “uma crise epileptica 
que por sua recorrencia frequente ou duragao prolongada seria 
capaz de gerar uma condigao epileptica fixa”. Portanto, em um 
primeiro momento, embora a variavel tempo tenha sido clara- 
mente mencionada, nao se estabeleceu um valor numerico. 

Estudos com modelos experimentais realizados a partir da 
decada de 1970 demonstraram que a atividade ictal continua 
seria capaz de gerar lesao neuronal permanente, mesmo que 
outras variaveis clinicas, como pressao arterial, frequencia 
cardiaca, temperatura, padrao respiratorio e oxigenagao, fos- 
sem mantidas em niveis fisiologicos. 3 

Embora, ate o momento, nao haja consenso absoluto sobre 
a definigao do EME, a mais utilizada sugere uma entidade no- 
sologica caracterizada por “uma crise epileptica unica ou por 
crises epilepticas subintrantes e sem recuperagao da cons¬ 


cience entre os eventos com duragao igual ou superior a 30 
minutos”. 4 Embora o estabelecimento de 30 minutos seja um 
tanto arbitrario, e de fundamental importance, pois mantem 
relagao direta com piora do prognostic, aumento da morbida- 
de neurologica e da mortalidade. 

Em virtude da pouca praticidade dessa definigao, ha diver- 
sas propostas de alteragao para que o EME passe a incluir cri¬ 
ses epilepticas com duragao superior a 5 ou 10 minutos. Os au- 
tores que defendem a redugao do tempo de atividade ictal 
continua para definigao de EME baseiam-se em estudos que 
demonstram que a maior parte das crises epilepticas tern du¬ 
ragao inferior a 1 minuto, e que uma parcela consideravel das 
crises que atingirem 5 minutos de duragao persistirao por 
mais de 30 minutos. 

Uma forma mais grave de EME e denominada EME refrata- 
rio, sendo definido por diferentes autores como: 

• EME sem controle clinico e/ou eletrografico apos administra- 
gao de dois farmacos antiepilepticos; ou 

• EME sem controle clinico e/ou eletrografico apos a adminis- 
tragao de tres farmacos antiepilepticos; ou 

• EME com duragao superior a 1 hora; ou 

• EME com duragao superior a 2 horas. 

Em 2011, durante o III Coloquio de London-Innsbruck, foi de¬ 
finido o termo EME super-refratario como um “EME com du¬ 
ragao continua acima de 24 horas mesmo com o uso de medi- 
cagoes anestesicas ou que recorre durante a retirada dessas 
medicagoes”. 5 

Classificagao 

As crises epilepticas podem ser classificadas segundo a analise 
de diversas variaveis, por exemplo, quanto a sua origem topo- 
grafica no cortex cerebral, de acordo com sua semiologia clini¬ 
ca, conforme seu inicio esteja localizado em um circuito restri- 
to de neuronios (formas focais) ou em amplas areas de ambos 
os hemisferios cerebrais (formas generalizadas) e conforme as 
alteragoes eletroencefalograficas observadas. 
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Teoricamente, qualquer tipo de crise epileptica poderia 
evoluir para um quadro de EME, assim, haveria tantos tipos 
de EME quantos tipos de crises epilepticas. Didaticamente, o 
EME e classificado nas seguintes formas: 

• EME generalizado: 

• EME generalizado convulsivo: 

• EME generalizado tonico-clonico (grande mal); 

• EME generalizado clonico; 

• EME generalizado tonico; 

• EME generalizado mioclonico. 

• EME generalizado nao convulsivo: 

• EME de ausencia tipica (pequeno mal); 

• EME de ausencia atipica; 

• EME atonico. 

• EME focal (parcial): 

• EME parcial simples/EME de aura continua; 

• Epilepsia parcial continua de Kojevnikov; 

• EME psicomotor (parcial complexo); 

• EME hemiconvulsivo com hemiparesia. 

Etiologia 

As etiologias do EME sao extremamente variaveis, ja que qual¬ 
quer doenga neurologica aguda, subaguda ou cronica pode, 
teoricamente, evoluir com crises convulsivas prolongadas e, 
consequentemente, EME. 6 

Didaticamente, as etiologias de EME podem ser divididas 
em sintomaticas agudas, sintomaticas cronicas ou remotas, e 
progressivas ou degenerativas. 

Causas sintomaticas agudas 
Nestes casos, o EME e provocado por uma doenga que com- 
promete o tecido cerebral de forma aguda, focalizada ou difu- 
sa e suficientemente grave para alterar a eletrogenese cerebral. 
Doengas que provoquem disturbio metabolico sistemico com 
comprometimento secundario do sistema nervoso central fa- 
zem parte desse grupo de etiologias. Entre os principais exem- 
plos, estao o traumatismo cranioencefalico, tumores cerebrais, 
hipoxia cerebral recente, acidente vascular cerebral isquemico 
ou hemorragico, meningites bacterianas, encefalites virais, in- 
toxicagoes exogenas, abstinencia a drogas e disturbios meta- 
bolicos agudos (hipoglicemia, hipernatremia, hiponatremia, 
hipocalcemia e hiperbilirrubinemia). Em situagoes especiais, 
determinados farmacos comumente utilizados na pediatria, 
particularmente em criangas internadas, podem desencadear 
crises epilepticas e EME, destacando-se esmolol, cefalospori- 
nas endovenosas, penicilinas, quinolonas, metronidazol, imi- 
penem, sulfonamidas, aminofilina, teofilina, terbutalina, ni- 
troprussiato de sodio, digoxina, cimetidina, ciclofosfamida e 
clorpromazina. Ainda entre as etiologias agudas, encontra-se 
o EME febril, podendo ocorrer em criangas previamente sau- 
daveis ou em criangas com historico de convulsoes febris. 

Causas sintomaticas cronicas ou remotas 
Pacientes epilepticos ou com lesoes cerebrais estruturais pre- 
vias correspondem a um grupo especialmente de risco para 
EME, seja por descompensagao das crises, seja por interrup- 


gao dos farmacos antiepilepticos (particularmente benzodia- 
zepinicos). Da mesma forma, criangas sem historico de epi¬ 
lepsia, mas com lesoes corticais e/ou cortico-subcorticais, 
tambem representam uma populagao de risco para crises sin¬ 
tomaticas e EME. Destaca-se que, no Brasil, as lesoes cere¬ 
brais resultantes de intercorrencias durante o trabalho de par- 
to e as infecgoes congenitas com comprometimento do 
sistema nervoso central estao entre as causas mais frequentes 
de epilepsias sintomaticas de dificil controle e EME. 

Causas progressivas ou degenerativas 
Embora sejam menos frequentes, doengas neurologicas pro¬ 
gressivas ou degenerativas tambem podem ser causas de EME. 
Descompensagoes agudas de erros inatos do metabolismo es¬ 
tao, ocasionalmente, envolvidos em crises convulsivas pro¬ 
longadas e EME, destacando-se galactosemia, fructosemia, 
defeitos da gliconeogenese, homocistinuria, hiperglicinemia 
nao cetotica, defeitos do ciclo da ureia, acidemia propionica e 
metilmalonica, acidurias glutaricas, defeitos da oxidagao de 
acidos graxos, deficiencia de biotinidase, leucinose, defeitos 
de cadeia respiratoria e do ciclo de Krebs, MELAS, MERFF, 
doenga de Leigh, adrenoleucodistrofia, doenga de Gaucher e 
de Krabbe, leucodistrofia metacromatica, gangliosidose, 
doenga de Niemann-Pick e de DeVivo e a lipofuscinose ceroi- 
de neuronal. Algumas sindromes neurocutaneas (neurome- 
soectodermoses) com carater progressivo tambem podem ser 
classificadas nesse grupo etiologico. 

Fisiopatologia 

Parte dos mecanismos fisiopatologicos do EME permanece 
desconhecida. Estudos em modelos animais demonstram que 
os mecanismos geradores do EME convulsivo (com manifes- 
tagoes motoras evidentes e exuberantes) sao consideravel- 
mente distintos dos nao convulsivos (sem manifestagoes mo¬ 
toras ou com manifestagoes motoras discretas). 7 

No EME nao convulsivo com crises de ausencia (tipica ou 
atipica), o fenomeno ictal tern inicio com a liberagao de neuro- 
transmissores predominantemente inibitorios, sobretudo o 
GABA-B, na fenda sinaptica. Esse neurotransmissor acopla- 
-se em seus receptores especificos na membrana pos-sinaptica 
e, via proteina G, desencadeia uma alteragao na morfologia tri¬ 
dimensional das proteinas transmembrana que constituem os 
canais de potassio. A abertura desses canais provoca hiperpo- 
larizagao da membrana pos-sinaptica e, consequentemente, 
abertura de canais de calcio tipo T. A abertura dos canais de 
calcio tipo T causa despolarizagao da membrana e subsequen- 
te liberagao adicional de neurotransmissores inibitorios 
(GABA) pelos neuronios adjacentes, reiniciando um novo ci¬ 
clo de fenomenos inibitorios. 7 

No EME convulsivo, embora haja teorias distintas, estudos 
em modelos animais demonstram que, no inicio do fenomeno 
ictal, ha um aumento consistente de neurotransmissores 
excitatorios que, atuando sobre receptores glutamatergicos 
especificos (AMPA e NMDA), provocam intenso aumento do 
fluxo transmembrana de ions calcio do meio extracelular para 
o intracelular, desencadeando disfungao do sistema energeti- 
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co mitocondrial, seguido de ativagao de enzimas intracelula- 
res (principalmente lipases, proteases, endonucleases e oxi- 
do-mtrico-sintetase), produgao de radicals livres do oxigenio 
e liberagao de acidos graxos. Essa sequencia de fenomenos in- 
tracelulares provoca destruigao de organelas e membranas ci- 
toplasmaticas e, consequentemente, morte neuronal. Alem 
disso, o influxo de calcio estaria envolvido na formagao de um 
segundo mensageiro capaz de atuar diretamente na expressao 
genica de celulas da glia e de neuronios, provocando altera¬ 
goes em sua estrutura fisica, alteragoes funcionais e, final- 
mente, apoptose. A morte neuronal maciga ao final desse pro- 
cesso libera glutamato e outros neurotransmissores 
excitatorios de menor expressao, mantendo o processo de hi- 
perexcitabilidade e, consequentemente, a atividade ictal con¬ 
tinual 

0 mecanismo de manutengao da crise, assim como os me- 
canismos de lesao neuronal definitiva no EME nao convulsivo 
com crises parciais complexas, parece ser muito semelhante 
aqueles envolvidos no EME convulsivo. 

Epidemiologia 

0 EME e a emergencia neurologica mais frequente da pedia- 
tria, apresentando distribuigao universal, sendo relatado em 
populagoes de todo o mundo, em todas as ragas, ambos os se- 
xos e em todas as idades. 

Estudos populacionais indicam incidencia entre 100.000 e 
150.000 casos ao ano nos Estados Unidos, havendo clara dis¬ 
tribuigao bimodal, com um primeiro pico de ocorrencia em 
criangas menores de 2 anos de idade e um segundo pico em in- 
divfduos acima de 60 anos. 6 

Criangas neurologicamente normais com diagnostico de 
convulsao febril benigna da infancia correspondem a um gru- 
po de risco, uma vez que 4% desses pacientes apresentara 
pelo menos um episodio de EME febril. Se forem considera- 
das as epilepsias e as sindromes epilepticas da infancia de for¬ 
ma geral, em torno de 15 a 25% desses pacientes tera pelo me¬ 
nos um episodio de EME durante a vida, mesmo considerando 
o tratamento medicamentoso de forma correta e regular. 6 

Tratamento 

0 EME e uma emergencia pediatrica e a precocidade no 
diagnostico e no tratamento mantem relagao direta com me- 
lhora do prognostic, reduzindo a morbidade neurologica e a 
mortalidade. Os melhores resultados no atendimento a essa 
emergencia clmica sao obtidos quando se utilizam protocolos 
previamente estabelecidos. 

De modo geral, toda crianga que chega a um setor de pronto 
atendimento em crise convulsiva deve ser abordada, do ponto 
de vista terapeutico, como um caso de EME. 

Para facilitar o atendimento medico e da equipe, e impres- 
cindivel que cada servigo crie um fluxo de agoes sequenciais 
(protocolo) para o atendimento desses pacientes, normatizan- 
do e hierarquizando as agoes. Didaticamente, a abordagem 
clmica e dividida em “Passos” que tornam o atendimento pa- 
dronizado e eficiente. 8 


Passo 1 - determinagao da etiologia e medidas 
gerais 

Inicialmente, devem-se realizar um exame neurologic sucin- 
to e a coleta de dados clinics relevantes, como historico de 
epilepsia, interrupgao recente de farmacos antiepilepticos, 
historico de traumatismo craniano ou quadro clinic compati- 
vel com alteragoes metabolicas agudas, infecgao do sistema 
nervoso central ou intoxicagoes medicamentosas. 

Simultaneamente a coleta desses dados clmicos e ao exame 
medico preliminar, deve-se proceder a coleta de hemograma, 
glicemia, sodio, potassio, calcio e gasometria arterial. Para cri¬ 
ses com duragao superior a 15 minutos, devem-se coletar as en¬ 
zimas TGO, TGP e amilase, alem de ureia e creatinina. Caso haja 
sinais de infecgao do sistema nervoso central, apos a estabiliza- 
gao e o controle inicial do evento ictal, deve-se coletar lfquido 
cefalorraquidiano. Nos casos de suspeita de lesao cerebral agu- 
da ou subaguda etiologicamente relacionada a crise atual, o pa- 
ciente deve ser o mais brevemente possivel submetido a exame 
de neuroimagem (da-se preferencia a tomografia de cranio nes- 
se momento, por sua maior praticidade e rapidez). Em casos es- 
pecfficos, dirigidos pela suspeita clmica, devem-se solicitar exa¬ 
me toxicologico e nivel serico de farmacos antiepilepticos. 

Imediatamente apos sua chegada, o paciente deve ser 
transportado para uma maca ou leito com grades de protegao 
lateral (evitando quedas), deve-se introduzir canula de Guedel 
entre os dentes (nos casos de crises convulsivas generalizadas 
com risco de laceragao da lingua) e realizar aspiragao frequen¬ 
te da boca (reduzindo o risco de pneumonias aspirativas). Du¬ 
rante todo esse processo inicial de atendimento, devem-se 
monitorar os sinais vitais (frequencia cardfaca, respiratoria, 
temperatura e pressao arterial). As vias aereas devem ser 
mantidas desobstrufdas e, em casos de crises com cianose e 
insaturagao, deve-se administrar oxigenio sob mascara a 2 a 3 
L/minuto. Acesso venoso deve ser obtido o mais precocemen- 
te possivel, evitando acessos centrais durante o procedimento 
em razao do risco de complicagoes como o pneumotorax. 

Passo 2 - medidas farmacologicas 
E fundamental que toda a equipe envolvida no atendimento 
emergencial da crianga em EME conhega o protocolo sequen- 
cial dos farmacos, assim como conhega as apresentagoes e di- 
luigoes utilizadas. 

Os benzodiazepinicos sao considerados as drogas de pri- 
meira linha, podendo ser indicado diazepam ou midazolam. 
Diazepam deve ser administrado por via endovenosa, sem di- 
luigao, na dose 0,2 a 0,3 mg/kg/dose, na velocidade de 1 mg/ 
kg/minuto. Caso nao se obtenha a via endovenosa inicial¬ 
mente, pode-se utilizar diazepam por via retal, na dose de 0,3 
a 0,5 mg/kg, infundido por meio de um cateter fino. 

Midazolam deve ser administrado por via endovenosa, sem 
diluigao, na dose de 0,15 a 0,3 mg/kg/dose, na velocidade de 1 
mg/kg/minuto. Na impossibilidade de administragao endo¬ 
venosa, midazolam pode ser administrado por via nasal, em 
gotejamento com seringa de insulina, na dose de 0,15 a 
0,3mg/kg/dose. 
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Embora benzodiazepinicos sejam farmacos antiepilepticos 
ideais para controle agudo de crises, seu efeito fugaz torna ne- 
cessaria a administragao de uma droga de segunda linha com 
efeito antiepileptico mais duradouro. Desse modo, apos a ad¬ 
ministragao de diazepam ou midazolam, deve-se infnndir fe- 
nitoina na dose de 15 a 20 mg/kg/dose, por via endovenosa. 
Em criangas e idosos, esta indicada diluigao na proporgao 1:10 
em agua destilada ou soro fisiologico 0,9%. A fenitoina deve 
ser infundida na velocidade maxima de 50 mg/minuto. Nao 
ultrapassar a dose de 300 mg na infusao endovenosa inicial. 

Uma alternativa a fenitoina, particularmente nos casos de 
EME generalizado de ausencia (tipica ou atipica) e EME mio- 
clonico, e o valproato de sodio endovenoso, que deve ser dilui- 
do em 50 mL de dextrose 5% ou cloreto de sodio 0,9% ou Rin¬ 
ger lactato. A administragao inicial deve ser de 15 mg/kg/ 
dose, com manutengao a cada 8 horas e nao excedendo a dose 
de 60 mg/kg/dia. 

Se o EME segue sem controle clinico e/ou eletrografico, 
deve ser administrado fenobarbital na dose de 10 mg/kg/ 
dose, por via endovenosa, com velocidade de infusao maxima 
de 100 mg/minuto. Nao se deve ultrapassar a dose de 200 mg 
na infusao inicial. 

A partir desse momento, a maior parte dos autores conside- 
ra que o EME tornou-se refratario e o tratamento deveria ser 
realizado, preferencialmente, em ambiente de terapia intensi- 
va, com a administragao de midazolam em infusao endoveno¬ 
sa continua, iniciando com dose de 3 mcg/kg/minuto e seguir 
aumentando 1 mcg/kg/minuto a cada 15 minutos ate o con¬ 
trole clinico e eletrografico do EME. A partir desse momento, 
o ideal e que o paciente receba monitoragao eletroencefalogra- 
fica continua. A dose do midazolam endovenoso continuo 
pode ser aumentada ate 17 mcg/kg/minuto ou ate que surja 
disfungao cardiovascular grave. 

0 tiopental sodico e uma alternativa ao midazolam conti¬ 
nuo, devendo ser iniciado com dose de ataque de 3 a 5 mg/kg/ 
dose, seguida de infusao continua de 20 mg/kg/hora, aumen- 
tando-se 10 mg/kg/hora a cada 15 minutos ate o controle cli¬ 
nico e eletrografico do EME. 

Passo 3 - alternativas farmacologicas 
Nos casos em que ocorre falha do controle clinico e/ou eletro¬ 
grafico do EME com os farmacos anteriores, esta indicado uso 
de infusao endovenosa continua de propofol, iniciando com 
dose de ataque de 2 mg/kg/dose e seguindo com manutengao 
de 2 a 10 mg/kg/hora. 

Outra opgao farmacologica e a lidocaina em infusao conti¬ 
nua, iniciando com dose de ataque de 1 a 2 mg/kg/dose e ma¬ 
nutengao de 6 mg/kg/hora (nas criangas) e 1,5 a 3,5 mg/kg/ 
hora (nos adolescentes). 

Sempre que se utilizar drogas anestesicas no tratamento do 
EME refratario, as doses devem ser tituladas por meio da reali- 
zagao continua de EEG. 


A partir desse momento, ha esquemas de tratamento para 
o EME com pouca documentagao cientifica, como a indicagao 
de topiramato em altas doses, levetiracetam, pulsoterapia 
com corticosteroides, implante de estimulador do nervo vago, 
entre outros menos comuns. 

Passo 4 - complicagoes do EME 
As principais complicagoes do EME e que necessitam de abor- 
dagem terapeutica eficaz e precoce sao acidose metabolica 
grave, hipoglicemia (pode perpetuar a crise), hipotensao arte¬ 
rial, arritmia cardiaca, hipertermia (acelera o dano neuronal), 
pneumonia aspirativa, insuficiencia renal por necrose tubular 
aguda e edema cerebral. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Definir e classificar o estado de mal epileptico. 

• Reconhecer as principais etiologias do estado de mal 
epileptico. 

• Compreender as bases da fisiopatologia do estado de 
mal epileptico convulsivo e nao convulsivo. 

• Reconhecer a epidemiologia da doenpa, identificando 
os grupos mais vulneraveis. 

• Tratar farmacologicamente um paciente em estado de 
mal epileptico. 
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CAPITULO 4 


MICROCEFALIA E 
M ACROCEFALIA 

Jair Luiz de Moraes 


Microcefalia 

Definigao 

Microcefalia e uma condigao neurologica em que o tamanho da 
cabega e menor do que o tamanho tfpico para a idade do feto 
ou da crianga. Representa um defeito no desenvolvimento do 
cerebro como um todo, caracterizado quando o diametro cefa- 
lico esta menos de 3 desvios-padrao abaixo da media para a 
idade e sexo. As fontanelas fecham-se prematuramente, nao 
permitindo que o cerebro alcance proporgoes normais de seu ta¬ 
manho. E uma das principais causas de deficit intelectual. 1 

Incidencia 

As estimativas de incidencia de microcefalia ao nascimento va- 
riam de 1/6.250 casos a 1/8.500 casos, sendo mais frequente 
no sexo masculino. Tambem demonstra maior aparecimento 
em individuos da mesma familia (10% dos casos). Geralmente 
esta associada a populagao portadora de retardo mental. 2 

Etiologia 

Este processo e de carater autossomico recessivo e e aparente 
ao nascer. Pode ser congenita, adquirida ou desenvolver-se 
nos primeiros anos de vida, causada pela baixa de neuronios 
durante a embriogenese, associada ou nao a alteragoes estru- 
turais, exposigao a substancias nocivas durante o desenvolvi¬ 
mento fetal ou com sindromes geneticas hereditarias. 3 
As causas sao divididas em 2 categorias: 

1. Congenitas: 

• consumo de alcool durante a gravidez; 

• diabete materno mal controlado; 

• hipotireoidismo materno; 

• insuficiencia placentaria; 

• anomalias geneticas; 

• exposigao a radiagao; 

• infecgoes durante a gravidez, especialmente rubeola, cito- 
megalovirus e toxoplasmose. 

2. Pos-natais: 

• malformagao do metabolismo; 


• sindromes por problemas geneticos (como sindrome de Rett); 

• infecgoes intracranianas (encefalite e meningite); 

• intoxicagao por cobre; 

• hipotireoidismo infantil; 

• anemia cronica infantil; 

• traumas disruptivos (como acidente vascular cerebral - AVC); 

• insuficiencia renal cronica. 3 

Infecgoes durante a gravidez: rubeola, citomegalovirus, toxo¬ 
plasmose e zika. Apesar de ser uma doenga pouco descrita, ja 
ha evidences que comprovam o reconhecimento entre a pre- 
senga do virus zika e sua associagao com a microcefalia. 

Em relagao as manifestagoes clinicas, quando sintomatica, 
a doenga cursa com febre baixa ou eventualmente sem febre; 
exantema maculopapular; artralgia; mialgia; cefaleia; adinofa- 
gia (dor durante a deglutigao de alimentos); tosse seca e alte¬ 
ragoes gastrointestinal (vomitos). 0 aumento da incidencia 
de casos de infecgao pelo virus zika requer cuidados intensifi- 
cados durante o acompanhamento pre-natal. 4 

Sintomatologia 

0 crescimento do cerebro e lento e o peso do cerebro adulto 
nao passa de 500 a 800 g, sendo que o peso normal e de 1.200 
a 1.500 g (Figura 1). 

0 aspecto clinico e bastante caracteristico: cabega pequena, 
“de alfinete”, nariz grande em forma de bico, mandibula fugidia, 
orelhas grandes, estatura abaixo do normal. Ha redugao das 
fontanelas com acentuada curva da testa para tras, assimetria 
do cranio, achatamento do occipital, palato alto, dentes dis- 
plasicos, dermatoglifos anormais, atrofia de musculos interos- 
seos palmares e plantares e circunferencia toracica que excede 
a craniana. Ha defasagem do desenvolvimento neuropsico- 
motor e cognitivo em quase todos os casos, sendo variavel o 
grau de deficiencia mental. 0 comportamento costuma ser 
anormal, evidenciando-se criangas irritadigas, inquietas e des- 
truidoras. Cerca de 1/3 dos pacientes desenvolve crises con- 
vulsivas. 5 
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Classificagao 
Microcefalia uera 

Refere-se a cabega anormalmente pequena, de provavel causa 
genetica (de carater autossomico recessivo), ou adquirida, que 
geralmente nao tem outras malformagoes ou esta associada a 
algumas sindromes geneticas especificas, como sindrome de 
Down, sindrome de Edwards, sindrome de cri du chat , sindro- 
me de Cornelia de Lange, sindrome de Rubinstein-Taybi, en- 
tre outras. 

Microcefalia por cranioestenose/craniossinostose 
Essa microcefalia e caracterizada pelo fechamento prematuro 
de uma, de varias ou de todas as suturas, impedindo expansao 
e deformando a caixa craniana. 0 cranio do recem-nascido 
precisa expandir rapidamente para acomodar o cerebro em 
crescimento, sobretudo nos dois primeiros anos de vida. 

Podem ocorrer alteragoes clinicas como cefaleias, vomitos, 
deficits neurologicos, alteragoes visuais, cegueira e possibili- 
dade de retardo mental. 

Essa importante anormalidade craniana ocorre em todas as 
ragas, com predominance no sexo masculino (3:1). 0 fecha¬ 
mento precoce da sutura sagital e o mais encontrado (56%), 
seguido da sutura coronaria unilateral (11%), da sutura coro¬ 
naria bilateral (11%), da metopica (7%), da lambdoidea (1%) e 
o comprometimento de multiplas suturas (14%) 4 (Figura 2). 

As cranioestenoses primarias podem ser divididas em sim¬ 
ples e total ou complicadas. 



Figura 2 Esquema mostrando as suturas cranianas abertas. 


A simples ocorre quando umas das seguintes suturas sao 
acometidas e se fecham precocemente: sagital, coronaria, me¬ 
topica, lambdoidea. 

As totais ou complicadas ocorrem quando existem altera¬ 
goes em duas ou mais dessas suturas, e nas quais a estenose 
esta associada a outras patologias, como a doenga de Crouzon 
e as sindromes de Apert e de Carpenter. 

Nas cranioestenoses secundarias, as suturas fecham-se e o 
cranio nao cresce, em consequencia de atrofia cerebral ou age¬ 
nesia de estruturas encefalicas. Essas causas tambem podem 
ser observadas em criangas com derivagao liquorica ou pos- 
-traumatismo. 5 

Fisiopatologia 

No recem-nascido, os ossos do cranio, separados uns dos ou- 
tros estao fortemente conectados por traves fibrosas que se fi- 
xam tambem ao periosteo e a dura-mater. 

Ainda ha muita discussao na literatura sobre o que ocorre 
na cranioestenose, havendo certa concordancia de que o pro- 
cesso se inicie por alteragao dos ossos da base do cranio, que 
alteraria as forgas biomecanicas exercidas pela dura-mater so¬ 
bre as suturas de convexidade. Portanto, as suturas nao esta- 
riam afetadas primariamente, e sim secundariamente. 5 

Tipos de desenuoluimento patologico das suturas 
Braquicefalia: (cranio curto, alto e regiao occipital quase pla¬ 
na). Ocorre quando ha a fusao prematura da sutura coronaria, 
com impedimento do crescimento no sentido anteroposterior 
(Figura 3). 

1. Oxicefalia: fechamento prematuro das suturas coronarias ou 
de todas as suturas, sendo a mais severa das cranioestenoses 
(Figura 4). 

2. Plagiocefalia: fusao unilateral da sutura coronaria ou lamb- 



Figura 3 Braquicefalia/sinostose coronal bilateral 
(aumento do diametro laterolateral). 

Fonte: Radiol Bras 2005; 38(5). 
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Figura 4 Sinostose da sutura coronal. 

Fonte: Radiol Bras 2005; 38(5). 


doidea, tornando o cranio assimetrico, com os polos frontal e 
occipital um maior que o outro (Figura 5). 

3. Escafocefalia: e o fechamento precoce da sutura sagital. 0 cranio 
assume aspecto de quilha de navio, alongado no sentido antero¬ 
posterior. E o tipo mais comum de cranioestenose (Figura 6). 

4. Trigonocefalia: fusao prematura da sutura metopica, caracte- 
rizada por uma proeminencia triangular na fronte, tendo 
um formato em “V”; os olhos ficam aproximados (Figura 7). 

A configuragao geral da cabega sugere o diagnostic, e sempre 
se devem investigar sinais de hipertensao intracraniana e rea- 
lizar exame fundoscopico para excluir a possibilidade de papi- 
ledema ou atrofia optica. 6 



Figura 5 Sinostose coronal unilateral (proeminencia frontal 
contralateral). 

Fonte: Radiol Bras 2005; 38(5). 




Figura 7 Sinostose da sutura metopica. 


Diagnostic*) e prognostics 

0 diagnostic e feito por radiografia convencional do cranio, 
que demonstra qual a sutura soldada. 

A tomografia computadorizada (TC) e a ressonancia mag- 
netica (RM) podem auxiliar, em alguns casos, para mostrar 
calcificagoes intracranianas, sinais de atrofia cerebral, malfor- 
magoes ou outras patologias. 

Mapeamento osseo (cintilografia) tambem pode ser usado 
para confirmar o diagnostic de cranioestenose. 

Deve-se obter uma anamnese completa envolvendo a his- 
toria familiar detalhada a procura de outros casos de microce- 
falia ou disturbios que afetam o sistema nervoso, alem de exa¬ 
me fisico criterioso, com medigao do perimetro cefalico (PC) 
tambem nos pais e irmaos. 

A avaliagao laboratorial requer investigagao de niveis seri¬ 
es de fenilalanina e investigagao genetica (cariotipo), quando 
houver suspeita de uma sindrome cromossomica. 

Exames adicionais incluem uma analise dos niveis plasma- 
ticos e urinarios de aminoacidos em jejum, amonia serica, titu- 
los de toxoplasmose, rubeola, citomegalovirus e herpes sim¬ 
ples da mae e da crianga, alem de uma amostra de urina para 
cultura de citomegalovirus e aconselhamento genetic aos pais. 

0 prognostic dependera do acometimento encefalico e do 
tratamento que a crianga recebera. 6 

Tratamento 

Em geral, nao ha tratamento especifico para microcefalia. 0 
tratamento e sintomatico e de suporte. E importante que as 
anomalias congenitas associadas sejam identificadas e que se 
determine a causa especifica desse disturbio. 

Preconizam-se procedimentos fisioterapeuticos, medica- 
mentos sintomaticos indicados para cada caso, por exemplo 
anticonvulsivantes, cuidados com patologias associadas e die- 
ta adequada. 

0 tratamento cirurgico esta indicado quando houver sinais 
de aumento da pressao intracraniana, deformidades faciais ou 
cranianas ou exoftalmia progressiva, devendo ser realizado o 
mais precocemente possivel (antes dos 6 meses de idade) 
para diminuir a pressao intracraniana. 7 

Macrocefalia 

A macrocefalia e um termo mais descritivo do que de diagnos¬ 
tico, aplicado para designar uma cabega anormalmente gran¬ 
de, cuja circunferencia e maior que a media correspondente a 
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idade e ao sexo do bebe ou da crianga. A macrocefalia pode ser 
hereditaria, causada por hidrocefalia ou estar associada a ou- 
tros transtornos, como neurofibromatose e esclerose tuberosa. 
Em aproximadamente metade dos casos de macrocefalia, nao 
ha comprometimento cognitivo. 

0 crescimento craniano esta relacionado com o crescimento 
cerebral e com a circulagao do liquido cefalorraquidiano (LCR). 
Por esse motivo, qualquer situagao que condicione o aumento 
do tamanho cerebral ou da quantidade de LCR vai refletir-se no 
tamanho do cranio. 0 maior aumento do volume cerebral ocorre 
nos ultimos 3 meses de vida intrauterina e durante os 2 primei- 
ros anos apos o nascimento. A relagao entre o aumento do ta¬ 
manho da cabega e o crescimento encefalico explica por que se 
utiliza a medigao do PC como parte da avaliagao neurologica na 
lactancia e primeira infancia. 8 

Definigao e conceitos 

Macrocefalia e o crescimento anormal do PC, com valores su- 
periores a 2 desvios padrao acima do percentil 95 para sexo, 
raga, idade e idade gestacional. 

Megalencefalia (ou macroencefalia) e o aumento do paren- 
quima cerebral. Alem da hereditariedade, tambem pode estar 
associado a outros transtornos, como tumores intracranianos, 
neurofibromatose e esclerose tuberosa. 

Ainda que uma forma de macrocefalia possa relacionar-se 
ao retardo mental, em aproximadamente metade dos casos o 
desenvolvimento mental e normal. 

A medigao do PC deve ser realizada desde o nascimento 
ate os 36 meses e em todas as consultas pediatricas. A evolu- 
gao do crescimento do PC ao longo do tempo e urn fator infor- 
mativo muito importante, contribuindo como indicador de 
doenga neurologica. 0 PC aumenta 2 cm/mes durante os pri- 
meiros 3 meses de vida, 1 cm/mes ate aos 6 meses e 0,5 cm/ 
mes entre 6 e 24 meses. No pre-termo, o PC em regra cresce 1 
cm/semana nos primeiros 2 meses e 0,5 cm/mes nos 2 me¬ 
ses seguintes. 9 

A seguir, sao mostrados os valores dos PC estabelecidos 
pela Organizagao Mundial da Saude (OMS): 

• nascimento - meninas 31 a 36 cm; meninos 31 a 37 cm; 

• 1 ano - meninas 42 a 47 cm; meninos 43 a 48 cm; 

• 2 anos - meninas 44 a 50 cm; meninos 45 a 51 cm; 

• 3 anos - meninas 45 a 51 cm; meninos 46 a 52 cm; 

• 4 anos - meninas 46 a 52 cm; meninos 47 a 53 cm; 

• 5 anos - meninas 47 a 52 cm; meninos 47 a 53 cm. 

Etiologia e fisiopatologia 

Trata-se de uma patologia rara, mais frequente no sexo mas- 
culino, com provavel determinagao genetica, visto que podem 
ocorrer alguns casos em uma mesma farmlia, caracterizando a 
macrocefalia benigna (Tabela 1). 

Tipos de macrocefalia 

Macrocefalias secundarias a patologia cerebral e do LCR 

Primarias 

Inclui a macrocefalia familiar (constitucional) e a hemimega- 
lencefalia, ambas de provavel etiologia genetica. Incluem-se 


nesse grupo as macrocefalias associadas a sindromes geneti- 
cas (acondroplasia, neurofibromatose, esclerose tuberosa, 
cromossomopatias, sindrome de X fragil, smdrome de Sotos e 
outras). 

Secundarias (progressivas ou evolutivas) 

Ocorre na presenga de lesoes que ocupam espago no cerebro 
(massas, colegoes ou malformagoes vasculares). Inclui tam¬ 
bem a hidrocefalia e a hidrocefalia externa benigna em lacten- 
tes com dilatagao dos espagos subaracnoideos e sinais de hi¬ 
drocefalia comunicante, mas sem repercussao clmica. Neste 
grupo, incluem-se tambem as situagoes de deposito de subs- 
tancias anomalas. 

Macrocefalias secundarias a patologia ossea 

Ocorrem em caso de fechamento precoce das suturas ou em 

situagoes de patologias osseas. 

Manifestagoes clinicas 

Os sinais e sintomas sao variaveis, podendo algumas altera- 
goes orientar no sentido de determinada etiologia (Tabela 2). 

Diagnostico e prognostico 

Muitas das malformagoes podem ser detectadas ainda na fase 
intrauterina, pelas ultrassonografias durante o periodo gesta¬ 
cional. No lactente, o diagnostico diferencial e complexo, uma 
vez que a macrocefalia pode apresentar causas de natureza va- 
riada e geralmente congenitas. Em criangas maiores, as cau¬ 
sas de macrocefalia sao mais facilmente identificaveis, pois, 
em geral, tern natureza adquirida. 

Meios complementares de diagnostico 
Na maioria dos casos, a anamnese e o exame fisico permitem 
urn diagnostico adequado. Nas situagoes de macrocefalia de 
etiologia desconhecida, os seguintes exames devem ser reali- 
zados de forma escalonada e racional: 

1. Ultrassonografia de cranio: metodo rapido, seguro, inocuo e 
de baixo custo na avaliagao de recem-nascidos com macroce¬ 
falia. Muito utilizado no periodo gestacional na detecgao das 
malformagoes intrautero. 

2. Radiografia simples de cranio: comprovagao da desproporgao 
craniofacial. No lactente, e necessario considerar que, em si¬ 
tuagoes normais, ocorrem diferentes densidades radiologicas 
nos ossos cranianos, que o tamanho da fontanela bregmatica 
e variavel e que a largura das suturas pode ser grande. 

3. Eletroencefalograma: na avaliagao de pacientes com macro- 
cefalia severa, pode oferecer indicios de hidranencefalia. 

4. Transiluminagao: e uma tecnica simples de investigagao diag- 
nostica que pode ser usada para detectar anormalidades 
maiores do SNC. A sua utilidade tern valor limitado pela falta 
de uma padronizagao tecnica. No lactente, a transiluminagao 
pode detectar varias anomalias, incluindo hidrocefalia, po- 
rencefalia, hidranencefalia e efusoes subdurais. 

5. Tomografia computadorizada: demonstra claramente o tama¬ 
nho e a progressao dos ventriculos e espagos liquoricos, alem 
de algumas alteragoes fisiopatologicas, como edema periven- 
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Tabela 1 Etiologias de acordo com a faixa etaria 

0 a 6 meses Hidrocefalia 

Malformagoes congenitas Espinha bifida, malformagao de Chiari, estenose 

aquedutal, holoprosencefalia, hidranencefalia 

Lesoes ocupantes de espago Neoplasias, malformagoes arteriovenosas, cistos 

congenitos 

Infecgao intrautero Toxoplasmose, citomegalovirus, sifilis, rubeola 

Infecgao peri/pos-natal Bacteriana, granulomatosa, parasitaria 

Hemorragia peri/pos-natal Prematuridade, hipoxia, malformagao vascular, 

traumatismo 


Hemorragia subdural 

Hemorragico, infeccioso, higroma cistico 

Variante do normal (familiar) 

6 meses a 2 anos Hidrocefalia (progressiva) 

Lesoes ocupantes de espago Tumor, cisto, abscesso 

Pos-meningite bacteriana ou granulomatosa 

Pos-hemorragia Tumor ou malformagao vascular 

Sindrome de Dandy-Walker 

Hemorragia subdural 

Aumento da pressao intracraniana 

Pseudotumor cerebral Chumbo, tetraciclinas, hipoparatireoidismo, 

corticosteroides, deficit ou excesso de vitamina A, 
cardiopatia congenita cianotica 


Displasia ossea 

Osteogenese imperfeita, hiperfosfatemia, osteopetrose, raquitismo 

Megalencefalia 

Doengas metabolicas Leucodistrofias, lipidoses, histiocitose, 

mucopolissacaridose 

Sindromes neurocutaneas Esclerose tuberosa, neurofibromatose, 

hemangiomatose, sindrome de Sturge-Weber 

Gigantismo cerebral Sindrome de Sotos 

Acondroplasia 

Megalencefalia primaria Familiar, associada ou nao a anomalias da arquitetura 

cerebral 


> 2 anos Hidrocefalia (progressiva) 

Lesoes ocupantes de espago Tumor, cisto, abscesso 

Disturbio preexistente Estenose aquedutal 

Pos-hemorragia 

Pos-infecciosa 

Malformagao de Chiari tipo I 

Megalencefalia 

Sindromes neurocutaneas 

Familiar 

Pseudotumor 

Variante do normal 
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Tabela 2 Manifestagoes clfnicas eventualmente 
orientadoras 


Macrocefalia constitucional 
Macrocefalia por hidrocefalia 
externa benigna 

Mais frequente no sexo 
masculino 

Historia familiar positiva 
Macrocefalia pode nao estar 
presente ao nascimento, o PC 
vai crescendo ate > P 95 

Exame de imagem para 
diagnostico 

Distribuigao predominantemente 
anterior do LCR (na atrofia 
cerebral, LCR distribuido anterior 
e posteriormente) 

DPM e exame neurologico 
normais 

Hemimegalencefalia 

Atraso mental 

Convulsoes 

Hemiparesia 

Hidrocefalia 

Lesoes ocupando espago 

Cefaleias, vomitos, irritabilidade 
Atraso no DPM 

Alteragao da morfologia da 
calota craniana 

Alteragoes/deficits neurologicos 

Doengas de deposito de 
substancias anomalas 
Sindromes geneticas 

Deterioragao neurologica, atraso 
mental, convulsoes 
Hepatoesplenomegalia, fenotipo 
peculiar 

Alteragoes psicologicas 

Craniossinostose 

Deformidade craniana 

Hipertensao intracraniana 
Alteragoes visuais 

Doengas osseas sistemicas 

Sintomatologia geral, vomitos, 
ma progressao ponderal 

Anemia, alteragoes bioquimicas 
Deformidades esqueleticas 


DPM: desenvolvimento psicomotor; LCR: li'quido cefalorraquidiano; 
PC: peri'metro cefalico. 


tricular, desproporgao do crescimento dos ventriculos e pre- 
senga de alteragoes atroficas do cerebro. 

6. Ressonancia magnetica: possibilita uma melhor definigao das 
malformagoes congenitas associadas. Quanto ao prognostico, 
depende da presenga ou ausencia dos fatores relacionados as 
caracteristicas da macrocefalia. * 1 11 

Tratamento 

0 tratamento clinico restringe-se a cuidados com as sequelas 
que se associam a patologia principal. A opgao cirurgica de tra¬ 
tamento e a colocagao de valvula de derivagao quando ha hi- 
drocefalia. A incidencia de complicagoes decorrentes destes 
tratamentos ainda e alta. Os tratamentos alternativos nao 
operatorios precisam de objetividade, de bases fisiopatologi- 
cas e de resultados clinicos satisfatorios, alem de medidas sin- 


tomaticas: antiepilepticos nas situagoes que cursem com con¬ 
vulsoes, reabilitagao, educagao especial, intervengao precoce, 
medidas ortopedicas, apoio social e, em determinadas situa¬ 
goes, aconselhamento genetico. 12 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Realizar anamnese e exame ffsico dirigidos para o 
crescimento craniano com palpagao e medigoes 
seriadas do peri'metro cefalico da crianga e dos pais. 

• Investigar e reconhecer sinais de hipertensao 
intracraniana. 

• Observar dismorfias faciais, malformagoes esqueleticas, 
discromias cutaneas e patologias cardfacas. 

• Identificar os diagnosticos diferenciais entre micro e 
macrocefalia. 
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CAPITULO 5 


DISTURBIOS DO SONO 

Magda Lahorgue Nunes 


Introdugao 

Disturbios do sono (DS) sao definidos como toda e qualquer 
manifestagao clinica que ocorra durante o sono trazendo alte- 
ragao na sua qualidade, organizagao e/ou numero de horas. 
Ocorrem com frequencia elevada em criangas e adolescentes. 
Pesquisas estimam que aproximadamente 25% das criangas 
podem apresentar algum tipo de DS em algum momento da 
infancia. 1 ’ 2 

Os DS sao divididos em grupos distintos conforme sua h- 
siopatologia, segundo a classificagao proposta pela Academia 
Americana de Medicina do Sono (American Academy of Sleep 
Medicine - AASM) que foi revisada e atualizada recentemen- 
te 3 (Tabela 1). 

Os DS sao prevalentes em criangas e adolescentes, impli- 
cam alteragoes da rotina familiar, podem ter consequencias no 
desempenho emocional, cognitivo, escolar, ponderoestatural 
e, mesmo assim, sao frequentemente subdiagnosticados. 

0 sono no recem-nascido apresenta-se de forma polifasica 
e segue urn ritmo ultradiano; a consolidagao do sono noturno 
inicia em torno do 6 e mes de vida, quando e possivel observar 
periodos continuos de sono de ate 6 horas, e uma interrupgao 
noturna para amamentagao. 

0 manejo dos DS em criangas difere do preconizado em 
adultos, pois esta relacionado a sua etiologia. 

Tabela 1 Classificagao Internacional dos Disturbios do 
Sono - International Classification of Sleep Disorders 
(ICSD-3) 

Insonia 

Disturbios respiratorios relacionados ao sono 
Hipersonias de origem central 
DS relacionados a ritmo circadiano 
Parassonias 

Disturbios de movimentos relacionados ao sono 
Outros disturbios do sono 


Rotinas de higiene do sono devem ser mantidas de forma 
consistente para a obtengao de urn sono de boa qualidade. 

0 objetivo deste capitulo e auxiliar o pediatra a reconhecer 
os DS mais frequentes na infancia seguindo a classificagao 
proposta pela AASM revisada e atualizada pela ultima vez em 
2014. Pela descrigao das caracterfsticas clfnicas e abordagem 
terapeutica, espera-se instrumentalizar o pediatra para a reali- 
zagao de diagnostico de DS e estabelecimento da terapia mais 
adequada. 

Anamnese do sono 

Perguntas simples e que podem dar uma ideia da qualidade 
do sono devem fazer parte da rotina das consultas de pueri- 
cultura: o local onde a crianga dorme, quern a faz dormir, roti¬ 
nas pre-sono, quanto tempo leva para dormir apos colocada 
na cama/bergo, se costuma acordar durante a noite, se tern 
movimentos repetitivos durante o sono ou ao adormecer, 
quantas horas dorme por noite, se acorda sozinha, se necessi- 
ta de estfmulo para ser acordada, se hca sonolento durante o 
dia, se faz sestas. 

Recomendagoes sobre a duragao do sono em criangas va- 
riam de acordo com a fonte consultada, entretanto, a National 
Sleep Foundation recentemente publicou uma recomendagao 
por faixa etaria na qual se encontram as horas de sono ideais e 
as horas de sono aceitaveis 4 (Tabela 2). 

Alem da anamnese, questionarios padronizados sobre ha- 
bitos de sono, validados para a lingua portuguesa, podem au¬ 
xiliar na detecgao de alteragoes e contribuir para o diagnostico 
doDS 5 ’ 6 (Figurasle2). 

Deve-se suspeitar de DS frente a algum dos seguintes sinto- 
mas: sono interrompido por multiplos despertares, dihculdade 
de iniciar o sono, ronco, apneias, movimentos anormais repeti¬ 
tivos durante o sono, sonolencia excessiva diurna, irritabilida- 
de, alteragoes de comportamento e dihculdade de concentra- 
gao. Exame fisico completo tambem e fundamental para 
auxiliar no diagnostico do DS e excluir causas secundarias. 1 ’ 2 
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Tabela 2 Duragao do sono 4 


Faixa etaria 

Horas de sono 
ideais 

Horas de sono 
aceitaveis 
(maximo e minimo) 

0 a 3 meses 

14 a 17 

18 a 19 ell a 13 

4 a 12 meses 

12 a 15 

16 a 18 e 10 a 11 

Criangas 
(1 a 2 anos) 

11 a 14 

15 a 16 e 9 a 10 

Pre-escolares 
(3 a 5 anos) 

10 a 13 

14 e 8 a 9 

Escolares 
(6 a 13 anos) 

9 a 11 

12 e 7 a 8 

Adolescentes 
(14 a 17 anos) 

8 a 10 

11 e 7 

Jovens 

(18 a 25 anos) 

7 a 9 

10 a 11 e 6 

Adultos 
(26 a 64 anos) 

7 a 9 

10 e 6 

Idosos (> 65 anos) 

7 a 8 

9 e 5 a 6 


Identificaqao e classificagao 

Insonia 

Por definigao, a insonia e a dificuldade de iniciar ou manter o 
sono. A insonia primaria na infancia e denominada “insonia 
comportamental da infancia” e e definida como a dificuldade 
de iniciar e/ou manter o sono relacionada a uma identificavel 
causa comportamental. Dois tipos estao relatados: o primeiro 
e a insonia associada a habitos de indugao do sono - neste 
caso, a crianga associa o ato de dormir com uma agao (ser car- 
regada no colo, ser embalada), objeto (mamadeira) ou local 
(cama dos pais) e torna-se incapaz de dormir espontaneamen- 
te quando separada dessa associagao; o segundo tipo e a inso¬ 
nia por falta de estabelecimento de limites - neste caso, a 
crianga recusa-se a ir dormir, pelo fato de nao ter sido acostu- 
mada a seguir habitos/rotina/limites que a preparem para o 
sono. 3 

Disturbios respiratorios relacionados ao sono 
Sao subdivididos em: sindromes de apneias de origem central, 
sindrome das apneias obstrutivas do sono e sindromes asso- 
ciadas a hipoventilagao/hipoxemia. As apneias da prematuri- 
dade e do lactente, assim como os episodios de ALTE ( appa¬ 
rent life threatening event) e a sindrome da morte subita do 
lactente (SMSL), ficam dentro da classificagao de apneias pri- 
marias da infancia. 3 

Por definigao, a apneia primaria e caracterizada por apneia 
prolongada central, mista ou obstrutiva ou hipopneia associa¬ 
da a outros comprometimentos (queda na saturagao de oxige- 
nio e/ou bradicardia). As apneias da prematuridade sao defi- 
nidas como uma pausa respiratoria com duragao superior a 20 
segundos ou com menor duragao, mas acompanhada de bra¬ 
dicardia e/ou queda na saturagao de oxigenio em neonato 
prematuro com idade gestacional inferior a 37 semanas. 3 

0 ALTE e definido como evento com aparente risco de mor¬ 
te, e urn episodio que aterroriza o observador sendo caracteri- 
zado por uma combinagao de sinais/sintomas: apneia, altera- 


Por favor, marque apenas uma oppao quando voce responder as 
questoes que apresentam mais de uma oppao de resposta. 

Nome do entrevistado:_ 

Data:_ 

Parentesco do entrevistado: () Pai () Mae () Avo/Avo 

() Outro (especificar):_ 

Nome da crianpa:_ 

Data de nascimento: Dia_Mes_Ano_ 

Sexo: () Masculino () Feminino 
Ordem de nascimento da crianpa: 

() Mais velho () Do meio () Mais novo () Filho unico 

Organizapao para dormir: 

() Berpo em quarto separado 
() Berpo no quarto dos pais 
() Na cama dos pais 
() Berpo no quarto com irmaos 

Outro (especificar):_ 

Em que posipao seu(sua) filho(a) dorme na maior parte das vezes? 

() Barriga para baixo 
() De lado 
() De costas 

Quanto tempo seu(sua) filho(a) passa dormindo durante a NOITE (entre 
7 da noite e 7 da manha)? 

Floras:_Minutos:_ 

Quanto tempo seu(sua) filho(a) passa dormindo durante o DIA 
(entre 7 da manha e 7 da noite)? 

Floras:_Minutos:_ 

Media de vezes que seu(sua) filho(a) acorda por noite:_ 

Durante a noite (entre 10 da noite e 6 da manha), quanto tempo seu(sua) 
filho(a) permanece acordado(a)? 

Floras:_Minutos:_ 

Quanto tempo voce leva para fazer seu(sua) filho(a) adormecer a noite? 
Floras:_Minutos:_ 

Como o seu bebe adormece? 

() Sendo alimentado 
( ) Sendo embalado 
() No colo 

() Sozinho na sua cama 
() Na cama perto dos pais 

A que horas normalmente seu(sua) filho(a) adormece a noite? 

Floras:_Minutos:_ 

Voce considera o sono do seu(sua) filho(a) um problema? 

() Um problema muito grave 
() Um problema pouco grave 
() Nao considera um problema 


Figura 1 Breve questionario sobre sono na infancia (BISQ) 6 

gao na coloragao da pele (cianose, rubor), alteragao no tonus 
muscular (hipertonia ou hipotonia), impressao de choque ou 
engasgo. 2 ’ 3 

A SMSL e definida como a morte subita de crianga com me- 
nos de 1 ano de idade que permanece inexplicada apos investi- 
gagao clinica, necropsia, exame do local do obito e revisao da 
historia clinica. 7 

A sindrome das apneias/hipopneias obstrutivas do sono 
(SAHOS) e definida como uma prolongada obstrugao intermi- 
tente completa e/ou parcial das vias aereas superiores. A 
classificagao pediatrica da SAHOS tern criterios diagnostics 
distintos da sindrome na idade adulta, sendo o diagnostic 
polissonografico positivo na presenga de mais de 1 apneia/ 
hora com, no minimo, 10 s de duragao. 3 
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Quantas horas a crianga dorme durante a noite? 

( ) 9 a 11 horas ( ) 8 a 9 horas ( ) 7 a 8 horas ( ) 5 a 7 horas ( ) Menos de 5 horas 

Quanto tempo a crianga demora para adormecer? 

( ) Menos de 15 minutos ( ) 15 a 30 minutos ( ) 30 a 45 minutos ( ) 45 a 60 minutos ( ) Mais de 60 minutos 


Assinale apenas uma opgao 

Nunca 

Ocasionalmente 
(1 a 2 vezes/ 
mes) 

Algumas vezes 
(1 a 2 vezes/ 
semana) 

Quase sempre 
(3 a 5 vezes/ 
semana) 

Sempre 
(todos 
os dias) 

A crianga nao quer ir para a cama dormir 






A crianga tem dificuldade para adormecer 






Antes de adormecer, a crianga esta agitada, 
nervosa ou sente medo 






A crianga apresenta “movimentos bruscos”, 
repuxoes ou tremores ao adormecer 






Durante a noite, a crianga faz movimentos 
ritmicos com a cabega e o corpo 






A crianga diz que esta vendo “coisas estranhas” 
um pouco antes de adormecer 






A crianga transpira muito ao adormecer 






A crianga acorda mais de 2 vezes durante a 
noite 






A crianga acorda durante a noite e tem 
dificuldades em adormecer novamente 






A crianga mexe-se continuamente durante o 
sono 






A crianga nao respira bem durante o sono 






A crianga para de respirar por alguns instantes 
durante o sono 






A crianga ronca 






A crianga transpira muito durante a noite 






A crianga levanta e senta na cama ou anda 
enquanto dorme 






A crianga fala durante o sono 






A crianga range os dentes durante o sono 






Durante o sono, a crianga grita angustiada, 
sem conseguir acordar 






A crianga tem pesadelos que nao lembra no 
dia seguinte 






A crianga tem dificuldade em acordar pela 
manha 






A crianga acorda cansada pela manha 






Ao acordar, a crianga nao consegue 
movimentar-se ou fica como se estivesse 
paralisada por uns minutos 






A crianga sente-se sonolenta durante o dia 






Durante o dia, a crianga adormece em 
situagoes inesperadas sem avisar 







Figura 2 Questionario EDSC, recomendado para a faixa etaria entre 3 e 12 anos. 5 


Hipersonias de origem central 
A narcolepsia e uma doenga cronica neurologica, cujos sinto- 
mas iniciam apos a puberdade, afetando ambos os sexos de 
forma semelhante. E caracterizada por episodios de sono diur- 
no em situagoes em que nao e habitual dormir (lendo, comen- 
do, dirigindo) e sonolencia excessiva diurna. Ocorrem intro- 
missoes diurnas do sono REM caracterizadas por cataplexia 


(queda abrupta ao solo por perda de tonus muscular, geral- 
mente apos alguma emogao), paralisia do sono (sensagao de 
paralisia por periodo breve ao adormecer ou acordar) e aluci- 
nagoes hipnagogicas (sonhos vividos dificeis de distinguir da 
realidade, com conteudo assustador ocorrendo logo ao inicio 
do sono ou ao acordar). Alem disso, em criangas/adolescen- 
tes, podem ocorrer atividades automaticas (p.ex., fazer a ligao 
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de casa) sem consciencia ou memoria posterior do fato, des- 
pertares frequentes durante a noite, letargia, deficit de aten- 
gao e perda de memoria. A etiologia nao e totalmente conheci- 
da, mas sabe-se que esta relacionada ao alelo HLA DQB1*0602 
e a destruigao de neuronios secretores de hipocretina (hormo- 
nio relacionado a manutengao da vigilia) no hipotalamo. 1 ' 3 

DS relacionados a ritmo circadiano 
Sao os DS relacionados a troca de fuso horario, trabalho em 
turno e atraso/adiantamento de fase. Nas viagens com troca 
de fuso horario, pode ocorrer urn nao alinhamento do ritmo 
circadiano (sono-vigilia) com o ambiente externo em virtude 
de uma rapida mudanga de fuso horario (jet lag). 

0 atraso de fase, disturbio cronobiologico frequente em 
adolescentes, atingindo 5 a 10% dessa populagao e com predo- 
minio no sexo masculino, e caracterizado pela incapacidade 
de dormir e acordar em horarios adequados para suas ativida- 
des (escola, trabalho), ocorrendo urn atraso de 1 a 2 horas no 
inicio do sono. 8 ’ 9 

Parassonias 

Sao DS transitorios relacionados ao desenvolvimento e, con- 
sequentemente, muito frequentes durante a infancia. Consis- 
tem em fenomenos motores, autonomies ou experiences in- 
desejaveis. Associados ou nao ao despertar (completo ou 
parcial), podem ocorrer exclusivamente em sono NREM, em 
sono REM ou indiferente da fase do sono. 

As parassonias relacionadas ao despertar parcial em sono 
NREM nao deixam memoria do episodio ao despertar. Ocor- 
rem geralmente no tergo inicial da noite, durante a fase de 
sono NREM profundo. 1 ’ 2 

1. Despertar confusional: episodios com duragao media de 5 a 15 
minutos, caracterizados por choro, gritos, agitagao motora e 
confusao, que pioram gradualmente ate cessarem de forma 
espontanea. A reagao piora quando se tenta consolar a crian- 
ga, que nao consegue despertar totalmente. 

2. Sonambulismo: comportamento estereotipado caracterizado 
por caminhar noturno. 

3. Terror noturno: episodios de curta duragao (< 1 minuto), ca¬ 
racterizado por inicio abrupto com choro, gritos, olhos aber- 
tos, taquicardia, midriase, sudorese e expressao facial de 
medo intenso. A crianga pode saltar da cama e correr sem di- 
regao; existem serios riscos de acidentes batendo contra mo- 
veis e/oujanelas. 

4. Pesadelos: parassonias relacionadas ao sono REM mais fre¬ 
quentes na faixa etaria pediatrica. Podem causar a interrup- 
gao do sono por medo ou ate a insonia (medo de dormir e ter 
pesadelos), existe memoria do ocorrido e do conteudo do so- 
nho no dia seguinte. Ocorrem geralmente no tergo final da 
noite. 

5. Enurese noturna: considerada o DS mais prevalente e persis- 
tente da infancia, e urn exemplo de parassonia que pode ocor¬ 
rer em qualquer fase do sono. Por definigao, o diagnostic e 
feito quando ocorrem dois ou mais eventos em 1 mes de ob- 
servagao em criangas com idade entre 5 e 6 anos ou urn ou 


mais eventos/mes apos 6 anos de idade. A etiologia e relacio¬ 
nada a uma associagao de fatores como liberagao de vasopres- 
sina durante o sono, instabilidade vesical e inabilidade de re- 
conhecer bexiga cheia. 

Disturbios de movimentos relacionados 
ao sono 

0 bruxismo e o movimento ritmico de atrito/ranger dos den¬ 
tes durante o sono. Pode ocorrer em 5 a 20% das criangas 
(mais prevalente em criangas com paralisia cerebral e/ou re- 
tardo mental), eventualmente levando a desgaste do esmalte 
dentario e alteragoes na articulagao temporomandibular. 12 

A sindrome das pernas inquietas e mais frequente em adul- 
tos, mas existem cada vez mais relatos de sua ocorrencia em 
criangas. Caracterizada por sensagao algica (formigamento, 
caibras) que ocorrem nos membros inferiores em repouso, an- 
tecedendo o sono; existe uma necessidade/urgencia de movi- 
mentar as pernas para aliviar o sintoma (movimentos periodi- 
cos de perna), o que causa fragmentagao do sono. Sua 
fisiopatologia envolve disfungao do sistema dopaminergico e 
baixo teor de ferro, mesmo sem anemia evidente. 12 

Outras situagoes como bater/ rolar lateralmente a cabega e / 
ou o corpo muitas vezes sao usados como indutor de sono em 
criangas normais, mas podem ser exacerbados em criangas 
com comprometimento neurologic. 

Investigagao complementar 

A polissonografia noturna e o exame padrao-ouro para a inves- 
tigagao/confirmagao de DS. 

Nesse exame, e possivel avaliar organizagao e eficiencia do 
sono, alem de identificar e quantificar apneias (e sua repercus- 
sao na saturagao de oxigenio e frequencia cardiaca). Tambem 
e possivel identificar movimentos periodicos de perna e reali- 
zar o diagnostic diferencial entre movimentos/eventos que 
ocorrem durante o sono e epilepsia. 

Na suspeita de narcolepsia, no dia seguinte a polissonogra¬ 
fia, realiza-se o teste de multiplas latencias do sono. Esse teste 
avalia a sonolencia diurna e o tempo para inicio (latencia) do 
sono REM. 

Na suspeita de sindrome das apneias/hipopneias do sono, 
avaliagao por metodos de imagem das vias aereas superiores 
tambem e necessaria. 

Sao indicagoes de polissonografia na infancia: 

• Estudo de apneias em prematuros que persistem de forma 
anormal para a idade gestacional e que nao tenham uma clara 
definigao etiologica. 

• Investigagao de episodios de ALTE. 

• Casos de sindrome da morte subita do lactente para investiga¬ 
gao de irmaos em idade de risco. 

• Parassonias de dificil manejo ou com necessidade de diagnos¬ 
tic diferencial com crises epilepticas. 

• Portadores de doengas neuromusculares ou doengas metabo- 
licas com comprometimento ventilatorio. 

• Investigagao da repercussao de malformagoes maxilocranio- 
faciais. 
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• Suspeita de apneias obstrutivas. 

• Calibragao de CPAP. 

• Diagnostico diferencial de epilepsias. 1,2 

Tratamento 

0 objetivo principal do tratamento dos DS e melhorar a quali- 
dade e a organizagao do sono. Varia de acordo com o tipo de 
DS. Rotinas de higiene do sono devem ser consistentes e prati- 
cadas na familia (Tabela 3). 

As condutas resumidas a seguir sao baseadas em eviden¬ 
ces da literatura. 1,2,8,10 

Insonia 

0 tratamento indicado em criangas preconiza o uso de tecni- 
cas comportamentais e de condicionamento, alem de higiene 
do sono e estabelecimento de rotinas. 

Disturbios respiratorios do sono 
Apneia obstrutiva do sono: o tratamento depende da etiologia. 
Em criangas, a mais frequente e a hipertrofia de adenoides- 
-tonsilas; nesse caso, o tratamento e cirurgico. 

ALTE: o tratamento tambem depende da etiologia. Em ca- 
sos de ALTE maior (que necessita reanimagao vigorosa) ou 
ALTE de repetigao, quando a etiologia nao fica definida, e re- 
comendado o uso de monitores de saturagao/frequencia car- 
diaca durante o sono, por periodo minimo de 3 meses. 

Hipersonias 

0 tratamento da narcolepsia envolve melhora da higiene do 
sono, sestas em horarios previamente determinados durante 
o dia e uso de estimulantes do SNC (metifenidato, anfetami- 
nas, tricfclicos, modafinil). 

DS relacionados a ritmo circadiano 
0 tratamento do atraso de fase consiste em reajustar o relogio 
biologico (adiantar a ida para cama em torno de 15 minutos a 
cada noite) e manter a redugao ate chegar em horario ideal e 
manter boa higiene do sono. 

Parassonias 

Nas parassonias do sono NREM, nao esta indicado tratamen¬ 
to, exceto em casos de terror noturno com muita agitagao psi- 
comotora e risco de lesoes (quando os episodios sao frequen- 
tes). Nesse caso, o uso de benzodiazepinicos por periodo 
limitado a 3 a 4 semanas esta indicado. 

Disturbio de movimentos relacionados ao sono 
Diante do diagnostico de sindrome das pernas inquietas, e im- 
portante excluir deficiencia de ferro; em caso positivo (ferriti- 
na serica < 50 mcg/dL), esta indicada a reposigao de ferro e 
acido folico. Outras opgoes de tratamento sao antagonistas 
dopaminergicos, clonazepam ou pregabalina. 


Tabela 3 Rotinas e orientagoes sobre o sono 1,7 

Idade Recomendapoes 

Recem- Usar posigao supina 

-nascidos Usar colchao firme 

Deixar a face do neonato livre e descoberta, e os 
pes apoiados na borda inferior do bergo 
Evitar excesso de cobertas e travesseiro 
Evitar fumo no ambiente domiciliar 
Evitar temperaturas elevadas no quarto 
Posicionar o neonato para dormir em bergo 
proprio no quarto dos pais (ate 6 meses) 
Encorajar o sono noturno, escurecendo o 
ambiente a noite e clareando-o durante o dia 
Desenvolver rotinas na hora de dormir 


Lactentes Usar posigao supina 
Usar colchao firme 

Deixar a face livre e descoberta, e os pes 
apoiados na borda inferior do bergo 
Evitar excesso de cobertas e travesseiro 
Evitar fumo no ambiente domiciliar 
Evitar temperaturas elevadas no quarto 
Remover brinquedos ou objetos que possam ser 
puxados para o bergo 

Manter rotina consistente de horario de sono e 
sestas 

A partir dos 6 meses, fazer a transigao para 
quarto proprio 

Desenvolver rotina da hora do sono com 
atividades que acalmem (banho) 

Reduzir luzes e ruidos 

Colocar o bebe na cama ainda acordado 


Criangas Manter horario de dormir e acordar consistente, 
de acordo com as necessidades fisiologicas, 
caracteristicas individuais e atividades diurnas da 
crianga. Evitar mudangas significativas em finais de 
semana 

Rotinas da hora do sono devem consistir em 
atividades calmas (banho, escovar dentes, colocar 
pijama, leitura, conversar sobre o dia) previamente 
estabelecidas que nao ultrapassem 20 a 30 
minutos. Devem ocorrer no banheiro/quarto da 
crianga 

O quarto deve ser um ambiente seguro, ventilado, 
silencioso, escurecido, com temperatura adequada 
(nem frio, nem quente demais). Pode ser usada 
uma luz noturna no rodape 
Lanche leve (leite ou biscoitos) podem ser 
ingeridos se o jantar tiver ocorrido cedo. Evitar 
alimentos ou bebidas com cafeina no minimo 4 
horas antes do horario do sono (chocolate, chas, 
cafe, refrigerantes) 

No minimo 1 hora antes do horario de dormir, evitar 
atividades fisicas extenuantes ou excitantes, uso de 
computadores, jogos eletronicos, televisao 
As sestas devem ser gerenciadas de acordo com as 
necessidades e a idade. Evitar sestas longas (> 30 
minutos) ou no final da tarde 
Exercicios fisicos adequados a idade devem fazer 
parte da rotina diurna 

Adolescentes Manter horario de dormir e acordar consistente, 
de acordo com as necessidades fisiologicas, 
caracteristicas individuais e atividades diurnas do 
adolescente 

Evitar dormir demais ou em horarios muito 
alterados no fim de semana 
Fazer uma sesta de 30 a 45 minutos no inicio da 
tarde pode ser benefica 

Evitar usar equipamentos eletronicos na hora de 
dormir, optar por leitura, ouvir musica calma 
Evitar uso de cafeina, tabaco, alcool e drogas 
Manter horario de dormir e acordar, mesmo em dias 
que nao tern escola, com variagao maxima de 1 hora 
Expor-se ao sol 

Praticar exercicios fisicos regulares, mas evita-los 
no periodo noturno 

Manter o ambiente do quarto escurecido, sem 
ruidos, com temperatura agradavel 
Evitar medicagao e automedicagao para indugao 
do sono 

Ter uma alimentagao saudavel, fazer lanche leve 
antes de dormir, nao dormir com fome 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer a recomendagao atual sobre horas de sono 
de acordo com a faixa etaria pediatrica. 

• Reconhecer e classificar os DS mais frequentes na 
infancia. 

• Iniciar a investigagao clinica da queixa de DS. 

• Conhecer as bases terapeuticas do tratamento de DS. 
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CAPITULO 6 


CRISES NAO EPILEPTICAS 
NA INFANCIA E NA 
ADOLESCENCIA 

Sergio Antonio Antoniuk 
Mariana Richartz Schwind 


Introdugao 

A epilepsia e uma doenga cronica que chega a atingir ate 0,5% 
da populagao pediatrica. 1 0 diagnostico de certeza das crises 
epilepticas e dificil e muito importante para evitar exames 
complementares desnecessarios, ansiedade familiar e uso de 
drogas antiepilepticas que apresentam risco de potenciais 
efeitos colaterais. 2 

Um quarto dos pacientes (25%) encaminhados aos servi- 
gos de epilepsia apresentam eventos clinicos paroxisticos as- 
sociados com atividades motoras, alteragoes sensitivas, sen- 
soriais, emocionais ou comprometimentos da consciencia 
que nao sao crises epilepticas. 13 Assim, as crises nao epilepti¬ 
cas (CNE) sao caracterizadas por episodios clinicos similares 
as crises epilepticas nao associados a descargas eletricas no 
cerebro. 

As CNE devem ser de conhecimento do pediatra, medico de 
familia, neurologista e psiquiatra infantil, principalmente em 
servigos de emergencia, evitando exames desnecessarios e tera- 
pias iatrogenicas. Hindley et al., estudando 125 criangas com 
diagnostico definitivo de epilepsia encaminhadas para um cen¬ 
tra terciario, observaram que 44 (35%) nao eram epilepticas. 3 
Em outro estudo com 223 criangas encaminhadas por even¬ 
tos paroxisticos, 87 (39%) nao apresentavam epilepsia, e, 
de 184 enviadas com o diagnostico definitivo de epilepsia, 55 
(30%) nao estavam com diagnostico equivocado. 1 

As crises nao epilepticas podem ser classificadas como psi- 
cogenicas (CNEP), aquelas associadas a problemas psicologi- 
cos primarios ou secundarios. 4 Quando associadas a causas 
medicas, sao denominadas fisiologicas (CNEF). 2 As CNEF po¬ 
dem ser classificadas como fenomenos hipoxico-isquemicos, 
disturbios do sono, transtornos dos movimentos e transtornos 
associados a migranea. Ja as CNEP podem estar associadas a 
fenomenos motores, comportamentais, comprometimento de 
consciencia e “auras”. 4 No DSM-V, as CNEP estao classificadas 
em transtorno conversivo, transtorno facticio, simulagao e 
transtorno de ansiedade. 5 


Crises nao epilepticas fisiologicas 

Fenomenos hipoxico-isquemicos 
Dos fenomenos hipoxico-isquemicos, alem da sincope, sao 
importantes para os pediatras a crise de perda de folego e o re- 
fluxo gastroesofagico. 2 

A sincope e uma perda subita e transitoria da consciencia e 
tonus postural com recuperagao rapida e completa. 6 Os casos 
incompletos com comprometimento parcial da consciencia sao 
denominados pre-sincope. Sincope e um sintoma, nao uma en- 
fermidade, e suas causas sao variaveis. A sincope esta relaciona- 
da a um aporte inadequado de oxigenio ao sistema nervoso cen¬ 
tral (hipoperfusao cerebral). Em 75 a 80% dos casos, as sincopes 
sao do tipo neurocardiogenico (SNC), tambem denominado 
sincope reflexa ou vasovagal. 6 As causas cardiacas sao mais ra- 
ras. Existem outras afecgoes que apresentam clinica de sincope; 
porem, seus mecanismos sao distintos da hipoperfusao cerebral 
e elas devem ser consideradas como diagnostico diferencial: 
causas psicogenicas (histeria, simulagao, ansiedade), neurolo- 
gicas (epilepsia, vertigem), cataplexia, disturbios metabolicos 
(hipoglicemia) e intoxicagoes. 6 

Os episodios geralmente sao acompanhados por prodromos, 
como tonturas, nauseas, sudorese, dor abdominal e palidez. Es¬ 
tao associados ao estresse ortostatico (como ficar em pe em oni- 
bus, fila de banco, cozinhando). Outras vezes, ocorrem associa¬ 
dos a um forte estimulo emocional, doloroso ou sutil, incluindo 
um ambiente quente ou especificos (p.ex., micgao, tosse), e 
tambem podem se relacionar a procedimentos dolorosos, como 
retirada de sangue, aplicagao de vacina e injegoes. Nessas ou¬ 
tras situagoes, os mecanismos fisiopatologicos sao diferentes. 
As crises associadas a mobilizagao do pescogo, como espregui- 
gar, girar a cabega, barbear-se, estao relacionadas a uma hiper- 
sensibilidade do seio carotideo. Eventos sem esforgo sugerem 
sincope relacionada a uma doenga cardiaca. Raramente a sinco- 
pe esta associada a mordida de lingua, giro da cabega para o lado 
ou hipersalivagao. Essas situagoes sugerem crise epileptica. A 
incontinencia urinaria pode ocorrer nas crises mais prolonga- 
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das. Eletroencefalograma (EEG) durante as gravagoes de even- 
tos sincopais geralmente demonstram sofrimento cerebral ge- 
neralizado. Embora convulsoes possam ocorrer na sincope, 
uma verdadeira convulsao epileptica e rara. 

A clinica e muito importante para distinguir sincope de cri- 
se epileptica, mas alguns testes podem ser necessarios para o 
diagnostico. 0 EEG intercritico tem pouco valor para o diag¬ 
nostico de sincope e, a principio, nao deve ser realizado. 0 ele- 
trocardiograma (ECG) e o Holter podem ser uteis para afastar 
arritmia cardiaca. 0 teste da mesa inclinada (tilt test), realiza¬ 
do em criangas maiores de 6 anos que apresentaram dois ou 
mais episodios (ou urn episodio grave), pode provocar sincope 
vasovagal e fornecer suporte para o diagnostico. Nesse teste, 
alem da observagao do quadro clinico, sao avaliados parame- 
tros hemodinamicos como pressao arterial (hipotensao) e fre¬ 
quence cardiaca (assistolia, bradicardia e taquicardia). 

0 tratamento da sincope esta direcionado para condutas 
educativas gerais, como aumento da ingestao liquida e salina, 
postura colocando a cabega entre as pernas ou passar para a 
posigao deitada e evitar e prevenir os fatores desencadeantes. 
Terapia especifica e indicada dependendo da etiologia. Nos ca- 
sos recorrentes, podem-se utilizar medicamentos como inibi- 
dores beta-adrenergicos, fludrocortisona, inibidores da recap- 
tagao de serotonina, estimulantes alfa-adrenergicos, teofilina, 
metilfenidato e marca-passo nos casos refratarios. 

A crise de perda de folego ocorre mais frequentemente entre 
6 e 12 meses de idade, ocorrendo ate os 5 anos. 0 gatilho e mui- 
tas vezes uma situagao de contrariedade, medo, sustos ou trau¬ 
mas leves. A crianga chora e, no fim da expiragao, e incapaz de 
relaxar, ocorrendo apneia e cianose. Ha duas entidades clinicas: 
a forma cianotica e a palida. A forma cianotica e a mais comum 
e os episodios sempre ocorrem apos urn fator desencadeante 
emocional: frustragao, medo ou raiva. Esses episodios podem 
evoluir com perda da consciencia, hipotonia global, opistotono 
e movimentos clonicos, confundindo com crise epileptica. De- 
ve-se pesquisar anemia, e, raramente, uma investigagao cardio- 
logica necessita ser realizada. 0 tratamento baseia-se em orien- 
tagoes para atendimentos na crise, tratamento da anemia, e, 
eventualmente nos casos graves da forma palida, ha indicagao 
do uso de atropina e, mais recentemente, de piracetam. 7 

No refluxo gastroesofagico (sindrome de Sandifer), a crian¬ 
ga apresenta desvio tonico do tronco e da cabega, associado a 
alimentagao, e os episodios tern uma tendencia a ocorrerem 
durante o sono. A associagao com vomitos e pneumopatia de 
repetigao reforga o diagnostico. 0 EEG esta normal e o trata¬ 
mento baseado em medidas especificas para o refluxo contro- 
lam as crises. 

Disturbios do sono 

Entre os disturbios do sono (DS), uma entidade clinica fre- 
quente e a mioclonia benigna do sono, caracterizada por con- 
tragoes mioclonicas envolvendo membros superiores e infe- 
riores, predominantemente no inicio do sono. 0 quadro e 
benigno, com evolugao favoravel. 0 EEG intercritico e durante 
a crise esta normal. Podem ocorrer em recem-nascidos, predo- 
minando nas porgoes distais dos membros. 2 


Outros DS a serem enfatizados sao o terror noturno e o so- 
nambulismo, denominados parassonias. Decorrem de urn des- 
pertar parcial (superficializagao-ativagao) durante os estagios III 
e IV nao REM (NREM) do sono, no primeiro ou segundo ciclo da 
noite, geralmente entre 60 e 90 minutos apos o inicio do sono. 

No terror noturno, a crianga grita de forma intensa, com ex- 
pressao facial de pavor associada a fenomenos autonomies 
como sudorese, taquicardia e rubor facial, com duragao de 5 a 
15 minutos. 0 episodio pode ser confundido com crises do 
lobo frontal, que geralmente sao mais rapidas. A crianga nao 
reconhece os pais e flea inconsolavel. Os episodios cessam es- 
pontaneamente e a crianga volta a dormir sem lembrar do epi¬ 
sodio ao despertar. 

No sonambulismo, os comportamentos sao mais comple- 
xos, como andar, comer, abrir e fechar gavetas e tocar objetos. 
Ocorrem 1 a 2 horas apos o inicio do sono (fase 3 e 4 do sono), 
com duragao media de 5 a 10 minutos, e podem sugerir crises 
parciais complexas. 0 tratamento geralmente nao e indicado. 
Benzodiazepinicos podem ser uteis nas crises frequentes e 
prolongadas. Tambem e parassonia de dissociagao o estado 
confusional do despertar, que e urn estado delirante associado 
a comportamentos complexos ao despertar. 8 

Os disturbios do despertar podem ser desencadeados por 
febre, privagao do sono, alcool, atividade fisica e estresse emo¬ 
cional. Podem ser exacerbados pela menstruagao e gestagao, 
sugerindo fatores hormonais. Geralmente, os episodios sao 
benignos e tendem a diminuir com o tempo. Nao ha necessi- 
dade de tratamento. 

A narcolepsia e urn disturbio com etiologia desconhecida, 
que se caracteriza por ataques de sonolencia exagerada, de 
curta duragao durante o dia. Quando associado a cataplexia 
(perda do tonus, fraqueza muscular) com queda ao solo, o 
diagnostico diferencial deve ser considerado com crises atoni- 
cas. Na cataplexia, nao ha perda de consciencia, memoria, vi- 
sao ou audigao, e a recuperagao e muito rapida. Geralmente as 
crises sao desencadeadas por excitagao, alegria, riso ou raiva. 
A narcolepsia geralmente se inicia na adolescencia, e a cata¬ 
plexia apos os 30 anos de idade. A narcolepsia pode estar as¬ 
sociada tambem a paralisia do sono, alucinagoes hipnagogicas 
e sonolencia inicial no estagio REM. 9 

Jactatio captis , ou movimentos ntmicos do sono, e uma pa¬ 
rassonia que se caracteriza por movimentos repetitivos da ca¬ 
bega antes de iniciar e na primeira fase do sono. Ocorrem em 
qualquer idade. Orientam-se apenas cuidados para evitar dano 
fisico. 

Transtornos dos movimentos 
Outras CNEF sao os transtornos dos movimentos: os tiques, as 
distonias, as crises de masturbagao, o spasmus nutans , os tre- 
mores, o torcicolo paroxistico benigno, as estereotipias e os 
movimentos coreoatetosicos. 210 

Nos transtornos de tiques, os movimentos sao involunta- 
rios, controlados pela crianga e nao ocorrem no sono. Tique e 
urn movimento motor ou vocalizagao, repentino, rapido, re- 
corrente e nao ritmado. 5 Geralmente os tiques iniciam entre 4 
e 6 anos de idade. 0 pico da gravidade ocorre entre 10 e 12 anos, 
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com declinio na adolescencia. Sao muito mais frequentes que 
as crises mioclonicas, com as quais sao confundidos. Nao sao 
episodicos e tendem a ocorrer durante todo o dia. Deve-se fi- 
car atento a associagao de tiques motores e fonicos, que, asso- 
ciados a comportamento obsessivo-compulsivo, hiperativida- 
de, desatengao e dificuldades de aprendizagem, constituem o 
quadro de sindrome de Tourette. Os tiques, na maioria das ve- 
zes fonicos ou motores isolados, sao transitorios. Sao conside- 
rados cronicos quando persistem por mais de 1 ano. 5 0 trata- 
mento e realizado com neurolepticos, clonidina e acido 
valproico, entre outros. 

As distonias geralmente estao associadas ao uso de medi¬ 
camentos, mais frequentemente metoclopramida, bromopri- 
da e neurolepticos. Deve-se ressaltar que os efeitos colaterais 
ocorrem mesmo com doses adequadas da medicagao. A recu- 
peragao e completa em minutos a horas. Associam-se contra- 
goes musculares, opistotono, torcicolo, disartria e movimen- 
tos oculares. Como antidoto, pode-se utilizar biperideno ou 
difenidramina nos casos graves. 

As crises de masturbagao (comportamento de gratificagao 
na infancia) confundem-se com movimentos involuntarios ou 
crises epilepticas por sua natureza repetitiva. 0 quadro clinico 
e caracterizado por pressoes sobre a regiao pubica, suprapubi- 
ca, movimentos ritmicos da coxa acompanhados de diaforese, 
rubor facial e respiragao irregular. Chama a atengao a cessagao 
dos movimentos com mudanga do estfmulo ambiental ou dis- 
tragao. Raramente esses comportamentos indicam urn quadro 
obsessivo-compulsivo, necessitando de terapia comporta- 
mental e medicamentos como os inibidores da recaptagao de 
serotonina. 

0 spasmus nutans comega na infancia antes de 1 ano de ida- 
de. Ele consiste de nistagmo, episodios de queda da cabega e 
torcicolo. Podem confundir com crises mioclonicas ou tonicas. 
0 nistagmo pode ser monocular ou multidirecional. Estudos 
de imagens devem ser solicitados para afastar lesao de tronco 
cerebral. 0 prognostic e favoravel, com desaparecimento dos 
sintomas em 1 a 2 anos. 

Tremores ou arrepios geralmente comegam na infancia e 
podem ocorrer varias vezes ao dia. Eles envolvem musculos 
axiais e podem se associar com flexao cervical e de tronco. Os 
tremores sao rapidos, de baixa amplitude, e as criangas os re- 
ferem como leves choques. 0 exame clinico e o ECG sao nor- 
mais. Desaparecem espontaneamente ate os 10 anos de idade. 

0 torcicolo benigno paroxfstico e uma condigao rara que 
comega na infancia, em torno dos 3 meses de idade, com re- 
missao espontanea ate os 5 anos de idade. Ele e caracterizado 
por episodios de desvio cervical durando minutos, horas e, al- 
gumas vezes, dias. Pode ser acompanhado de palidez, agita- 
gao e vomitos. Os ataques podem ocorrer toda semana ou todo 
mes, e a tendencia e que se resolvam espontaneamente. Eles 
sao confundidos com crises tonicas, mas a consciencia e pre- 
servada e o EEG e normal durante os episodios. 0 exame neu- 
rologico entre as crises, o videoeletroencefalograma (video- 
-EEG) e exames de imagem sao normais. 

0 tremor essencial, geralmente de origem familiar, e inten- 
cional, com evolugao benigna. Em alguns casos, dependendo 


da gravidade e do grau de incapacidade, deve ser tratado com 
medicamentos como agentes betabloqueadores. 

Estereotipias motoras geralmente comegam antes dos 3 
anos de idade. Clinicamente, o quadro e defmido como invo- 
luntario, coordenado, repetitivo dentro de urn padrao fixo. 
Pode ser do tipo “flapping”, ondulagoes, movimentos de exten- 
sao da cabega e fechamento dos olhos. As estereotipias ocor¬ 
rem durante periodos de alegria, cansago, excitagao ou estres- 
se. Sao suprimidas por estimulos sensoriais ou distragao. Nao 
atrapalham as atividades diarias da crianga. Ocorrem em 
criangas saudaveis, mas preocupam os pais e os pediatras por 
terem semelhanga com as estereotipias dos pacientes autistas 
e com deficiencia intelectual. 

A coreoatetose paroxfstica familiar e uma condigao autos- 
somica dominante caracterizada por posturas distonicas e 
movimentos coreoatetosicos que podem ocorrer espontanea¬ 
mente ou por estimulos externos, como ansiedade, hiperter- 
mia e exercfcios ffsicos. 0 tratamento e baseado em medica¬ 
gao antiepileptica, como a carbamazepina. Os resultados sao 
favoraveis na maioria dos pacientes. 

Migranea e disturbios associados 2 
A vertigem paroxfstica benigna ocorre no pre-escolar que apre- 
senta urn quadro de vertigem, geralmente procurando urn lugar 
ou urn adulto para se agarrar. Os episodios sao associados a nis¬ 
tagmo, perda de postura, palidez, sudorese e vomitos. Nao ha 
comprometimento da consciencia. A remissao e espontanea 
apos a idade escolar (media de 5 anos). Frequentemente sao 
confundidos com crises atonicas. A anamnese detalhada, o exa¬ 
me clinico e o ECG normal esclarecem o diagnostic. 

A migranea pode induzir sincope pelo comprometimento da 
arteria basilar. A migranea hemiplegica alternante caracteriza- 
-se por crises de hemiplegia flacida em urn ou ambos os lados, 
geralmente associadas a fenomenos autonomies. As crises po¬ 
dem estar associadas a nistagmo, estrabismo, fenomenos toni- 
cos e distonicos. 0 inicio ocorre nos primeiros 18 meses de vida 
e podem ser desencadeadas pelo banho e estimulos luminosos. 
As criangas podem evoluir com ataxia, atraso do desenvolvi- 
mento e movimentos coreoatetosicos. Existe uma forma hemi¬ 
plegica familiar que se inicia mais tardiamente, entre 5 e 7 anos 
de idade. Pode se associar a nistagmo; trauma, exercfcios ffsicos 
e estresse podem desencadear os episodios. Quatro genes ja fo- 
ram identificados, os quais indicam comprometimento dos ca- 
nais de sodio e calcio. 

0 estado de confusao mental associado a migranea ocorre 
em crianga na idade escolar e e caracterizado por episodios de 
delirio, agitagao e pouco contato com o ambiente. Pode durar 
de 3 a 5 horas e, muitas vezes, e diagnosticado como encefali- 
te ou crises parciais complexas, embora os automatismos se- 
jam raros. Em semanas ou meses, esses episodios evoluem 
para quadros tfpicos de migranea. Durante ou apos os eventos, 
o ECG pode evidenciar lentificagao no tragado. 

Crises nao epilepticas psicogenicas 

CNEP nao sao muito raras na infancia, ocorrendo entre 3,5 e 
20% dos estudos com video-EEG. 4 A CNEP na infancia pode 
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ser classificada como evento motor (parte do corpo ou todo 
como opistotono, movimento do quadril, pescogo), falta de 
resposta ao ambiente (crianga quieta sem resposta, sonolenta, 
flacida), disturbio emocional ou comportamental (choro, gri- 
tos, birras), “auras” (zumbidos, sensagoes estranhas, pensa- 
mento forgado) ou misto (todos os fenomenos associados). * 1 2 3 4 
Segundo o DSM-V, as CNEP podem ser classificadas dentro 
do transtorno conversivo, transtorno facticio e transtorno de 
ansiedade. 5 6 7 8 9 10 

Transtorno conversivo, transtorno facticio 
e transtorno de ansiedade 

No transtorno conversivo, tambem denominado transtorno de 
sintomas neurologicos funcionais, os sintomas de crises nao 
sao explicados por doenga neurologica avaliada pela clinica ou 
exames complementares, como o video-EEG. Na maioria das 
vezes, os sintomas nao sao intencionalmente produzidos e 
ocorre ausencia de preocupagao nas suas implicagoes. 

0 transtorno facticio caracteriza-se pela falsificagao, simu- 
lagao ou indugao de doengas medicas (crises convulsivas), 
nem sempre com intengao de ganho secundario. Quando urn 
individuo falsifica uma doenga em outro, denomina-se trans¬ 
torno facticio imposto a outro (p.ex., criangas e animais de es- 
timagao). Na simulagao, o ganho na crianga geralmente visa a 
uma recompensa em forma de presentes, ajuda dos professo- 
res, falta escolar e passeios. 

Outra condigao psicologica que deve ser considerada em 
criangas e adolescentes e o transtorno de ansiedade, princi- 
palmente o transtorno do panico. Esses episodios podem ou 
nao estar associados a fatores desencadeantes. Podem durar 
minutos a horas, caracterizam-se por sudorese, palpitagao, 
tremor, dispneia, sufocagao, dor toracica, dor abdominal, 
tontura, medo de morrer, parestesias, arrepios e ondas de ca- 
lor. Frequentemente se associam a urn quadro depressivo e, 
muitas vezes, apresentam ideias suicidas. Medicagao anti- 
depressiva e psicoterapia devem ser indicadas nos casos 
mais graves. 

A assistencia a pacientes com CNEP e frequentemente ina- 
dequada, mesmo em grandes centros de atendimento a epi¬ 
lepsia. 0 manejo dos casos e habitualmente dificil, mesmo em 
ambientes com equipes multiprofissionais bem treinadas com 
esse proposito. 0 diagnostic ou a suspeita diagnostica nem 
sempre e facil. 

Crises associadas a fatores emocionais desencadeantes, ou 
crises nunca vistas, varias consultas e tratamentos sem mu- 
danga do perfil das crises, ausencia de traumas, movimentos 
atipicos, fenomenos pos-crise nao compativeis com epilepsia 
sao fatores que devem ser levados em consideragao para o 
diagnostic. Crises com atividade motora generalizada segui- 
da de rapido retorno da consciencia ou crises com olhos per- 
sistentemente fechados diferem das crises epilepticas, em que 
os olhos sao mantidos abertos, e, assim, podem indicar CNEP. 
0 desencadeamento do evento por sugestao e historia anterior 
de abuso sexual ou estresse pos-traumatico pode auxiliar no 


diagnostic diferencial. 0 padrao-ouro para a avaliagao e o vi¬ 
deo-EEG, que pode evidenciar os eventos epileptics e nao 
epileptics. 4 0 tratamento e muito dificil, envolvendo uma 
equipe multidisciplinar para atendimento da crianga e da fa- 
rmlia. Avaliagao funcional e emocional com protocolos clini¬ 
cs especificos deve ser elaborada. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar sinais e sintomas que diferenciam crises nao 
epilepticas de epilepticas. 

• Diferenciar as crises nao epilepticas fisiologicas das 
crises psicogenicas. 

• Solicitar exames complementares especificos e indicar 
o tratamento adequado para cada enfermidade clinica 
identificada, evitando iatrogenese. 

• Diferenciar sincope de crise epileptica generalizada do 
tipo atonica. 

• Pensar no diagnostico diferencial dos disturbios do 
sono (narcolepsia e cataplexia). 

• Identificar os movimentos involuntarios benignos e 
aqueles associados a intoxicagao medicamentosa. 

• Orientar e tranquilizar a familia quanto ao prognostico 
benigno das crises nao epilepticas. 

• Avaliar fatores emocionais ambientais (familiar, escolar, 
comunitario) associados aos eventos psicogenicos. 

• Encaminhar os quadros de origem psicogenica para 
uma equipe multidisciplinar capacitada. 
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Conceito e etiologia 

A paralisia cerebral e uma encefalopatia cronica infantil caracteri- 
zada por deficit motor nao progressivo iniciado antes dos 3 anos 
de idade. As agressoes ao cerebro em desenvolvimento acarre- 
tam disturbios de motricidade, tonus e postura. A capacidade 
cognitiva pode estar preservada ou ocorrer deficit associado. 1 

Incidencia 

A incidencia de paralisia cerebral, ou encefalopatia cronica nao 
progressiva, em recem-nascidos (RN) a termo, nos paises de- 
senvolvidos, e de 2,5 criangas para cada 1.000 nascidos vivos. 2 
Nos paises em desenvolvimento, a incidencia estimada e de 7 
para cada 1.000 nascidos vivos. 3 Esses dados refletem a quali- 
dade da assistencia medica a gestante e aos RN nesses paises. 

Etiologia 

Causas pre-natais 

Corioamnionite: a infecgao da membrana corioamniotica e 
urn fator de risco para ruptura prematura de membrana e sep- 
se neonatal precoce. Deve ser feito seguimento do RN de alto 
risco para diagnostic precoce de paralisia cerebral. 

Infecgoes intrauterinas (TORCHS): as TORCHS sao toxo- 
plasmose, rubeola, citomegalovirus, herpes virus e sifilis. A 
via de contaminagao pode ser ascendente ou transplacentaria. 
O acometimento e o prognostic dependem da idade gestacio- 
nal no momento da infecgao e do tropismo do virus para de- 
terminados orgaos (Figura 1). 

Disturbios do desenvolvimento cortical: os avangos na neu- 
roimagem permitiram o diagnostic de disturbios da fase de 
neurulagao primaria e secundaria (disrafismos espinais ou cra- 
nianos) ou de outras fases do desenvolvimento cortical, como 
na migragao neuronal (heterotopias, paquigirias) subdiagnos- 
ticados antes da ressonancia magnetica (RM) (Figura 2). 

Causas perinatais 

Correspondem a 30% dos casos de paralisia cerebral. Desta- 
cam-se as complicagoes durante o parto (tocotraumatismo, 
sangramento e hipoxia), prematuridade e ictericia. A principal 


causa de paralisia cerebral, em nosso meio, e a asfixia neona¬ 
tal secundaria ao trabalho de parto prolongado. 4 

As asfixias neonatais provocam urn quadro de hipoxia e is- 
quemia com lesoes graves no sistema nervoso central (SNC) 
denominado encefalomalacia multicistica. A manifestagao 
clinica depende da extensao e da area afetada (Figura 3). 



Figura 1 Tomografia computadorizada (TC). (A) Corte 
axial: calcificagoes periventriculares sugestivas de 
citomegalovirus. (B) Corte axial: calcificagoes difusas no 
cortex cerebral sugestivas de toxoplasmose congenita. 

Fonte: Hospital Joao Paulo II - FHEMIG. 



Figura 2 Ressonancia magnetica encefalica intrautero. 
Esquizencefalia de labios abertos a esquerda, corte sagital. 

Fonte: Imagem cedida pela dra. Lara A. Brandao, do Hospital Samaritano, Rio 
de Janeiro, RJ. 
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Figura 3 TC de cranio. (A) Corte axial sem alteragoes. (B) Corte axial com apagamento de sulcos e giros, colabamento 
bilateral dos ventrfculos, compatfvel com edema cerebral difuso. (C) Corte axial: ventrfculos dilatados, fissuras inter- 
-hemisfericas alargadas, hipodensidade simetrica frontoparietal, compatfvel com encefalomalacia multicfstica. 

Fonte: Hospital Joao Paulo II - FHEMIG. 


A prematuridade e um fator de risco para a encefalopatia 
cronica nao progressiva. A leucomalacia periventricular e uma 
das intercorrencias mais comuns no prematuro. E secundaria 
a hipotensao sistemica com redugao do fluxo sangmneo, is- 
quemia e necrose. 5 Manifesta-se, clinicamente, como parali- 
sia cerebral diplegica com maior comprometimento dos mem- 
bros inferiores, podendo acometer tambem os membros 
superiores. A incidencia de paralisia cerebral em prematuros e 
25 a 31 vezes maior do que em RN a termo. 6 

A ultrassonografia transfontanela e o exame de escolha por 
causa do menor custo e da sensibilidade para detectar as le- 
soes. Os achados ecograficos aparecem 10 dias a 3 semanas 
apos a lesao inicial. Dessa forma, a presenga de leucomalacia 
periventricular nos primeiros dias de vida e um dado sugestivo 
de sofrimento fetal intrautero. 

A hemorragia peri/intraventricular (HPIV) e a principal for¬ 
ma de hemorragia intracraniana neonatal, ocorrendo principal- 
mente em RN prematuros, com idade gestacional inferior a 32 
semanas. E secundaria ao sangramento da matriz germinal su- 
bependimaria com ou sem ruptura para dentro dos ventrfculos. 
A ultrassonografia transfontanela e o metodo de escolha para 
acompanhamento de criangas com risco para HPIV. E indicado, 
rotineiramente, em todas as criangas com menos de 34 sema¬ 
nas de idade gestacional e repetido, semanalmente, em RN com 
diagnostic de HPIV ou apos intercorrencias clinicas (Figura 4). 

A hiperbilirrubinemia, especialmente em prematuros, 
pode levar a uma impregnagao de bilirrubina no SNC, princi- 
palmente em nucleos da base, areas do cortex e tronco cere¬ 
bral. A impregnagao e bilateral e simetrica, o que ocasiona a 
morte neuronal e sequelas neurologicas permanentes. 

As crises convulsivas, no periodo neonatal, sao causas fre- 
quentes de paralisia cerebral. 

Causas pos-natais 

Correspondem a eventos que ocorrem apos o nascimento e 
antes de 3 anos de vida. Representam 10% das causas de para¬ 
lisia cerebral: 46 infecgoes do SNC, traumatismo cranioencefa- 
lico, neoplasia do SNC, doengas cerebrovasculares, como aci- 



Figura 4 Ultrassonografia transfontanela com hemorragia 
intraventricular grau III. 

Fonte: Hospital Joao Paulo II - FHEMIG. 


dente vascular encefalico (AVE), aneurisma e malformagoes 
arteriovenosas. 

Classificagao 

As paralisias cerebrais classificam-se de acordo com a localiza- 
gao e o comprometimento motor decorrente da lesao encefalica. 

Fazer essa classificagao e de extrema importancia para a 
condugao e a definigao das estrategias terapeuticas e das tera- 
pias de reabilitagao. 

Paralisia cerebral espastica 

E a forma mais frequente de paralisia cerebral. Divide-se em 
paralisia cerebral quadriplegica, hemiplegica e diplegica, de 
acordo com os achados no exame fisico. 6 

E decorrente da lesao no neuronio motor superior do trato 
piramidal, produzindo um quadro clinico caracterizado por 
espasticidade, hiper-reflexia, clonus, reflexo cutaneo plantar 
em extensao, lentificagao de movimentos, atrofia muscular, 
contratura e dor. 
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A espasticidade e definida pelo aumento da resistencia 
muscular ao alongamento passivo. Durante o exame fisico, e 
importante lembrar que a espasticidade predomina em certos 
grupos musculares (grupos flexores dos membros superiores e 
grupos extensores dos membros inferiores). A resistencia a 
movimentagao passiva cede apos algum esforgo (lembrando a 
abertura de urn canivete), permitindo o movimento. Ao termi- 
no da manobra, o segmento examinado retorna espontanea- 
mente a posigao inicial. 

A escala de Ashworth (Tabela 1) pode ser usada para avaliar 
grau de espasticidade, sendo importante para avaliar a evolu- 
gao e a resposta dos pacientes aos tratamentos propostos. 

Tabela 1 Escala de Ashworth 
0 - Ausencia de tonus 

-1 - Leve aumento do tonus. Minima resistencia a extensao 
maxima em movimento passivo 

+1 - Leve aumento do tonus. Discreta resistencia persiste em 
menos da metade do movimento passivo 

2 - Aumento nitido do tonus, mas membro movido facilmente 

3 - Aumento consideravel do tonus - dificuldade de 
movimentagao passiva 

4 - Membro rigido na extensao e na flexao 


Paralisia cerebral espastica quadriplegica 
A paralisia cerebral espastica quadriplegica e a forma mais gra¬ 
ve de paralisia cerebral espastica, com acometimento signifi¬ 
cative dos quatro membros. Ocorre aumento do tonus da 
musculatura flexora dos membros superiores e extensora e 
adutora dos membros inferiores. As alteragoes motoras po- 
dem ser assimetricas nos quadros de dupla hemiparesia. 6 

1. Incidencia: 9 a 43% dos casos. 6 

2. Etiologia: fatores pre, peri ou pos-natais que cursam com aco¬ 
metimento bilateral extenso (simetrico ou assimetrico) do 
encefalo. 

3. Clinica: habitualmente o tonus axial cervical encontra-se di- 
minuido. Em casos mais graves, a crianga assume postura de 
descerebragao e tendencia a opistotono. Pode ocorrer altera- 
gao da deglutigao com incoordenagao dos musculos orofarin- 
geos e pneumonias aspirativas. 

Ao exame fisico, observam-se hiper-reflexia, clonus e reflexo 
cutaneo plantar em extensao. Pode ocorrer persistence dos 
reflexos primitivos em criangas pequenas. 0 comprometimen- 
to global da musculatura leva a uma dificuldade da marcha. 

A incidencia de epilepsia e elevada, assim como deficits au- 
ditivos, visuais, disturbios do sono e irritabilidade. 

0 piano de tratamento interdisciplinar individual deve ser 
instituido precocemente, priorizando as necessidades de cada 
paciente. 

Paralisia cerebral espastica hemiplegica 
A paralisia cerebral espastica hemiplegica caracteriza-se por 
deficit motor e espasticidade unilaterais. 

1. Incidencia: 25 a 40% dos casos de paralisia cerebral. 6 


2. Etiologia: insultos pre-natais em 70 a 90% dos casos. * 1 2 3 * * 6 

3. Clinica: a percepgao do deficit motor pode se tornar evidente 
apenas com o desenvolvimento, dificultando o diagnostic 
precoce. No 4 Q mes, observa-se preferencia unilateral para o 
alcance de objetos e a mao mais fechada no membro acometi- 
do. Ao inicio da deambulagao, torna-se mais nitido o acome¬ 
timento do membro inferior. 

A incidencia de crise convulsiva e elevada e, geralmente, asso- 
ciada a deficit cognitivo. 6 

Paralisia cerebral espastica diplegica 

Caracteriza-se pelo comprometimento bilateral (frequente- 

mente dos quatro membros), com predominio dos membros 

inferiores. 

1. Incidencia: 10 a 45% dos casos. 6 

2. Etiologia: a prematuridade e a principal causa de paralisia ce¬ 
rebral espastica diplegica. A frequencia e o deficit motor sao 
inversamente proporcionais a idade gestacional. As lesoes 
mais frequentes sao leucomalacia periventricular e infartos 
venosos hemorragicos. 

3. Clinica: as manifestagoes clinicas tornam-se mais evidentes 
no 2 Q semestre. Em virtude da hipertonia dos membros infe¬ 
riores, a crianga apresenta dificuldade para sentar sem apoio, 
deambular e manter-se em posigao ortostatica. Observa-se 
uma tendencia a andar na ponta dos pes. Nos casos mais gra¬ 
ves, ocorre tambem comprometimento dos musculos aduto- 
res, causando uma postura em tesoura. 

As alteragoes motoras podem ser assimetricas, e alguns pre¬ 
matures podem apresentar acometimento concomitante dos 
membros superiores. 

Em relagao as outras formas de paralisia cerebral, as crises 
convulsivas sao menos frequentes e apresentam melhor res¬ 
posta terapeutica. Assim, essas criangas, em geral, apresen¬ 
tam menor comprometimento cognitivo. 

Paralisia cerebral discinetica 
Caracteriza-se por urn deficit na coordenagao motora e altera- 
gao na regulagao do tonus muscular. Assim, os individuos 
apresentam movimentos involuntarios e posturas anormais. 

1. Incidencia: 8 a 15% dos casos de paralisia cerebral. 6 

2. Etiologia: associa-se com fatores perinatais, sendo as princi- 
pais etiologias a encefalopatia bilirrubinica e a encefalopatia 
hipoxico-isquemica. 

3. Clinica: por causa da lesao dos nucleos da base, os individuos 
apresentam comprometimento na programagao e na execu- 
gao de movimentos voluntarios, na coordenagao de movi¬ 
mentos automaticos e na manutengao da postura. 

A paralisia cerebral discinetica divide-se em duas formas: co- 
reoatetosica e distonica. 

Forma coreoatetosica 

Caracteriza-se por movimentos atetosicos (lentos, suaves e 
distais) e coreicos (rapidos, amplos e proximais) que desapa- 
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recem durante o sono e intensificam-se com a irritabilidade. 
Os movimentos tendem a ser simetricos, acometem membros 
e musculatura facial. E a forma tfpica dos pacientes com se¬ 
quela neurologica de kernicterus. 

A inteligencia e pouco acometida, porem, a avaliagao cog- 
nitiva e dificultada pelas limitagoes de articulagao da fala e 
motoras. Alem disso, e frequente o deficit auditivo secundario 
a lesao do nucleo ou do nervo vestibulo coclear. 

Forma distonica 

A forma distonica e menos frequente. Inicialmente, os lacten- 
tes afetados sao hipotonicos e, em geral, a manifestagao clini- 
ca ocorre entre 6 meses e 2 anos. 6 A crianga assume posturas 
bizarras decorrentes da contragao sustentada da musculatura 
do tronco e dos membros. A principal etiologia e a encefalopa- 
tia hipoxico-isquemica. 

Paralisia cerebral ataxica 

1. Incidencia: pouco frequente, correspondendo a 4% dos ca- 
sos. 6 

2. Etiologia: as principais etiologias sao fatores pre-natais e ge¬ 
netics relacionados a malformagoes do sistema nervoso. 

3. Clinica: ataxia de tronco, dismetria e incoordenagao de tronco 
sao as manifestagoes mais precoces, entretanto, podem nao 
ser evidentes ao exame fisico no 1 Q ano de vida. Ao exame fisi- 
co, observa-se hipotonia, nistagmo, reflexos tendinosos dimi- 
nuidos, marcha ataxica, base alargada e quedas frequentes. 0 
comprometimento intelectual e frequente; porem, leve. 

Paralisia cerebral hipotonica 
Caracteriza-se por hipotonia que persiste apos o 1- ano de 
vida, nao associada a lesao primaria muscular ou lesao do neu- 
ronio motor inferior. 

1. Incidencia: 1% das paralisias cerebrais. 6,7 

2. Etiologia: heterogenea, como sindrome hipoxico-isquemica. 

3. Clinica: os pacientes apresentam atraso importante do desen- 
volvimento e da motricidade. A maioria nao fica na posigao 
ortostatica e nao deambula, sendo o prognostic reservado a 
resposta as terapias de reabilitagao. 

Paralisia cerebral mista 

Caracteriza-se por uma apresentagao clinica, variando sem 
predominio de nenhuma das outras formas de paralisia cere¬ 
bral. A incidencia varia entre 10 e 15%. 6 7 

Manifestagoes epilepticas na paralisia 
cerebral 

Uma importante fungao do neurologista infantil ao acompa- 
nhar uma crianga com paralisia cerebral e o controle das crises 
convulsivas (quando presentes), pois este e urn fator que pre- 
dispoe a piora cognitiva do paciente. 

As manifestagoes epilepticas ocorrem em 48,9% das crian- 
gas portadoras de paralisia cerebral, sendo que, na populagao 
geral, o risco e de 0,5%. 8>9 Nessas criangas, as manifestagoes 
epilepticas geralmente comegam no l e ano de vida e apresen¬ 
tam ultima correlagao com a regiao cerebral lesada. 


A associagao com convulsoes e mais frequente na forma 
quadriplegica espastica (65%), 6 por se tratar da forma mais gra¬ 
ve de paralisia cerebral. Normalmente, encontra-se associada 
com alteragoes significativas na neuroimagem e EEG, e podem 
necessitar de politerapia para controle adequado das crises. 

A crianga com paralisia cerebral hemiplegica normalmente 
apresenta crises focais no mesmo dimfdio acometido, corres¬ 
pondendo ao lado contralateral a lesao cerebral. Essas crises 
podem se generalizar. A prevalencia de epilepsia nesse grupo e 
34 a 60%. Por outro lado, criangas portadoras de paralisia cere¬ 
bral discinetica e diplegica raramente apresentam convulsoes. 6 

Vale ressaltar a importancia de se tratar as crises de forma 
precisa. 

Recem-nascidos 

A paquigiria e a hemimegalencefalia sao exemplos de distur- 
bios do desenvolvimento cortical. As convulsoes causadas por 
essas alteragoes estruturais iniciam-se precocemente e, em 
sua maioria, nao respondem ao tratamento medicamentoso. 
Em muitos casos, o tratamento cirurgico e a unica alternativa 
(Figura 5). 

No RN, a apresentagao clinica da paralisia cerebral e das 
crises convulsivas as vezes e de dificil diagnostic. 0 quadro 
pode se apresentar como crises eletrograficas sem manifesta¬ 
goes motoras ou crises convulsivas sutis caracterizadas por 
movimentos orobucolinguais (mastigagao, movimentos ritmi- 
cos da lingua), desvios oculares, piscamentos palpebrais repe- 
titivos, olhar fixo, apneias. Alem disso, as convulsoes neona- 
tais podem ser clonicas, tonicas ou mioclonicas. 

A poligrafia neonatal e o exame mais indicado no periodo 
neonatal (Figura 6). 

Exames de imagem como ultrassonografia transfontanela, 
TC de encefalo, RM de encefalo intrautero e pos-natal e o 
Spect cerebral sao importantes para o diagnostic de paralisia 
cerebral, alem de auxiliar na avaliagao do prognostic de epi¬ 
lepsia (Figura 7). 

E de extrema importancia que a familia seja bem orientada 
quanto a necessidade de acompanhamento neurologic e in- 
tervengao precoce por meio de uma equipe multidisciplinar 
no seguimento dos portadores de paralisia cerebral. 



Figura 5 RM de encefalo. (A) Corte sagital em T1: 
lisencefalia. (B) Corte coronal com aumento hemisferial 
direito: hemimegalencefalia. 

Fonte: Hospital Joao Paulo II - FHEMIG. 
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Figura 6 Poligrafia neonatal: atividade irritativa hemisferial 
direita durante apneia do recem-nascido. 

Fonte: Cortesia da Dra. Andrea Juliao do Hospital Feh'cio Rocho (Belo 
Horizonte, MG). 



Figura 7 Spect cerebral. (A) Normal. (B) Deficit perfusional 
grave envolvendo todo o hemisferio esquerdo (encefalite). 

Fonte: Hospital Joao Paulo II - FHEMIG. 


Lactentes 

As etiologias mais frequentes de paralisia cerebral com crise 
convulsiva nos lactentes sao: sindrome hipoxico-isquemica 
(SHI), hemorragia intracraniana, infecgao do SNC, principal- 
mente bacterianas (enfase a meningite pneumococica), trau- 
matismo cranioencefalico (TCE) e disturbios vasculares. 6 ’ 8 
Sao etiologias diversas com causa pre, peri e pos-natal. 

Nessa faixa etaria, urn motivo de preocupagao sao as crises 
do tipo espasmos infantis (El), que surgem geralmente entre o 
3 e e o 7 Q mes de vida. Clinicamente, caracterizam-se por con- 
tragoes bruscas de urn ou varios grupos musculares, podendo 
ser unilaterais ou bilaterais, simetricas ou nao, durando de 1 a 
10 segundos, predominantemente em salvas. Essas contra- 
goes musculares podem ser em extensao, flexao ou mistas 
(mais frequente). Existe certo predommio nos perfodos de so- 
nolencia, principalmente ao despertar, podendo ser precedido 
ou seguido de choro. 10 

Nos espasmos infantis, o EEG tern urn padrao tfpico deno- 
minado hipsarritmia, que, ao estar associado a nao aquisigao 
ou regressao do desenvolvimento neuropsicomotor, configura 
a sindrome de West (Figura 8). 11 0 diagnostic deve ser preco- 
ce, o que nao ocorre em alguns casos porque sua apresentagao 



Figura 8 Sindrome de West: EEG hipsarritmico. 


e confundida com sustos, colicas do lactente ou ate mesmo re- 
flexo de Moro. Todos os profissionais que lidam com criangas 
devem estar alertas a essas manifestagoes. 

Criangas maiores de 1 ano 

Diversas sindromes convulsivas podem ocorrer acima de 1 ano 
de idade, sendo que, no Servigo de Neurologia do Hospital In- 
fantil Joao Paulo II, a sindrome de Lennox-Gastaut (SLG) e 
uma das mais frequentes. 9 Essa sindrome e caracterizada por 
crises multiformes: tonica, mioclonica, tonico-clonicas gene- 
ralizadas, parciais, ausencia atipicas e crises de queda subita 
ao solo ( drop-attacks ). 0 EEG mostra complexo espicula onda- 
-lenta generalizados menor que 2,5 Hz (Figura 9). 11 0 paciente 
geralmente apresenta atraso no desenvolvimento neuropsico¬ 
motor. 

No caso de crises convulsivas de dificil controle, deve-se ter 
bom senso e sempre tentar a associagao de anticonvulsivantes. 



Figura 9 EEG ictal: presenga de pontas, polipontas 
generalizadas, com atividade epileptiforme difusa, 
compativel com sindrome de Lennox-Gastaut. 
































PARALISIA CEREBRAL - CONCEITO, ETIOLOGIA, CLASSIFICACAO E TRATAMENTO • 1351 


Tratamento 

Dieta cetogenica 

A dieta cetogenica surgiu a partir da observagao de que as cri¬ 
ses convulsivas cessavam momentaneamente com o jejum 
prolongado, descrito desde a epoca de Hipocrates. E baseada 
em grande quantidade de gordura e pequena quantidade de 
carboidratos e proteinas. A energia deriva da oxidagao dos aci- 
dos graxos, na mitocondria, resultando em corpos cetonicos, 
que sao usados no metabolismo cerebral em vez da glicose. 
Existem varias hipoteses para o seu efeito, porem ainda nao se 
sabe ao certo o seu verdadeiro mecanismo de agao. 12 Essa die¬ 
ta e individual, calculada de acordo com peso, estatura e ida- 
de; 90 a 95% das calorias provem de lipidios. 69 

A dieta cetogenica e indicada principalmente para epilepsia 
refrataria ao tratamento convencional. Nao deve ser usada em 
criangas com mitocondriopatias, cardiopatias, hepatopatias, 
nefropatias, imunodeficiencias e hipercolesterolemia previa. 

E necessaria uma equipe multidisciplinar com neuropedia- 
tra, nutricionista, pediatra e assistente social para o seu inicio 
e acompanhamento. Aproximadamente 50 a 60% das crian¬ 
gas em uso da dieta cetogenica tern uma diminuigao de pelo 
menos 50% das crises convulsivas. 12 

Alem disso, e relatada melhora da atengao, cognigao e sono 
dos pacientes. Dessa forma, e urn tratamento eficaz e seguro 
para epilepsias refratarias. 

Terapia medicamentosa para o tratamento 
da espasticidade 

Os benzodiazepinicos e o baclofeno por via oral sao alternati- 
vas medicamentosas dispomveis para o tratamento da espas¬ 
ticidade nos pacientes com paralisia cerebral. 0 tratamento 
deve ser iniciado com doses baixas e ajuste gradual. 

Os benzodiazepinicos sao utilizados como droga antiespas- 
tica com boa resposta na pratica clinica. Todavia, deve-se estar 
atento a possibilidade de urn efeito sedativo importante, que 
inviabiliza a utilizagao do remedio. 

0 baclofeno e utilizado na dose de 20 a 80 mg/dia, dividi- 
dos em 3 ou 4 doses/dia. Apos 8 semanas do inicio da medi- 
cagao, devem-se avaliar a resposta ao tratamento e a continui- 
dade dele (0,5 a 2 mg kg/dia). 

0 uso do baclofeno intratectal e urn avango no tratamento 
da espasticidade na paralisia cerebral. Ele e indicado em pa¬ 
cientes com diparesia ou quadriplegia espastica importante 
para facilitar cuidados e manuseios. E usado tambem nas dis- 
tonias refratarias a medicamentos. 6 

0 baclofeno intratectal diminui significativamente a espas¬ 
ticidade e a distonia, com melhora nos cuidados diarios. Con- 
tudo, no nosso meio, ainda e pouco usado em razao do custo 
muito elevado. 6 

Toxina botulinica 

A aplicagao de toxina botulinica e uma tecnica muito utilizada 
para o controle da espasticidade nos pacientes com paralisia 
cerebral. Os principais objetivos do tratamento sao: prevenir 
contraturas e deformidades; prevenir e corrigir padroes pato- 
logicos de movimentos; melhorar o movimento, a postura e as 


condigoes de marcha; prevenir o aparecimento de dor; possi- 
bilitar o uso de ortese. 

As indicagoes do tratamento com toxina botulinica sao: hi- 
pertonia espastica dos grupos musculares que interferem na 
vida diaria; musculos antagonistas que interferem na amplitu¬ 
de de movimentos das atividades funcionais; falha dos meto- 
dos conservadores para o controle da espasticidade. 

Recomenda-se que o tratamento seja precoce. Dessa forma, 
espera-se prevenir a incidencia de contraturas, deformidades 
e adiar ou evitar a necessidade de intervengoes cirurgicas. 

Rizotomia dorsal seletiva 

A rizotomia dorsal seletiva (RDS) e a aboligao dos reflexos eferen- 
tes, por intermedio da interrupgao de 30% das vias sensitivas nas 
raizes lombrossacrais, que inibe a liberagao dos neurotransmisso- 
res excitatorios aferentes. 6 Esta indicada em criangas com diple¬ 
gia espastica com a marcha prejudicada, pois e urn procedimento 
mais efetivo em membros inferiores. Nesses pacientes, ha urn ga- 
nho funcional importante, porque, alem de melhorar o quadro, 
preserva a forga muscular e a sensibilidade. E indicada tambem 
em casos de criangas sem expectativa de ganho funcional, com 
uma hipertonicidade que prejudica a qualidade de vida. 1314 

Esse procedimento proporciona melhora da postura e das 
condigoes de higiene e cuidados; diminui o gasto calorico e a 
dor; retarda e previne o aparecimento de contraturas e defor¬ 
midades; melhora terapias e cuidados; e reduz o numero de 
procedimentos ortopedicos. 

Ortopedia 

0 objetivo da avaliagao ortopedica na crianga com paralisia ce¬ 
rebral e investigar o aparelho locomotor e procurar por altera- 
goes que interfiram na sua qualidade de vida. A gravidade das 
deformidades e inversamente proporcional a capacidade res- 
tante e ao potencial de reabilitagao. 

0 tratamento ortopedico da paralisia cerebral pode ser divi- 
dido em dois grandes grupos: tratamento conservador e cirur- 
gico. 0 ortopedista pediatrico participa em varias etapas do 
tratamento conservador. Ele atua mediante intervengoes pe- 
riodicas, avalia a fungao e a evolugao do tratamento proposto; 
faz prevengao, controle e corregao de deformidades. E sabido 
que as deformidades aparecem com mais frequencia durante 
as fases de crescimento rapido da crianga e, por esse motivo, 
elas devem ser reavaliadas de forma regular. 

0 tratamento cirurgico e reservado para aquelas criangas 
com deformidades estabelecidas ou em fase de instalagao que 
nao sejam contidas pelo tratamento conservador. Nao existe 
urgencia ou emergencia nas corregoes cirurgicas, exceto na- 
queles casos de evolugao. 

Reabilitagao 

Fisioterapia 

A fisioterapia avalia a crianga com paralisia cerebral quanto a 
sua capacidade de realizagao das atividades diarias, participa- 
gao social e seu deficit motor. 

0 tratamento tern o objetivo de otimizar o estado de saude e a 
satisfagao da crianga, melhorando sua funcionalidade a partir de 
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trabalhos que melhoram a motricidade. 0 fisioterapeuta tem 
como foco reduzir as alteragoes primarias e prevenir alteragoes se- 
cundarias do sistema musculoesqueletico, minimizando, assim, 
as disfungoes. Alem disso, estimula o desenvolvimento neuropsi- 
comotor e melhora a qualidade da postura e do movimento. 15 

Fonoaudiologia 

A fonoaudiologia trabalha com a crianga portadora de parali- 
sia cerebral desde seu nascimento, pois age no processo de 
sucgao nutritiva, que e um dos primeiros sinais de organiza- 
gao do SNC. 

0 fonoaudiologo avalia e trabalha com a funcionalidade e o 
desenvolvimento, aplicando diferentes tecnicas para a facili- 
tagao da fala, que sao realizadas dentro de um contexto comu- 
nicativo real. Ha ainda como objetivos: inibir padroes anor- 
mais de emissao, estabelecer uma melhor coordenagao no 
processo da fala, favorecer a percepgao da relagao entre o ar e 
som e melhorar a projegao vocal. 6 

Equoterapia 

A equoterapia e a utilizagao do cavalo como recurso terapeuti- 
co, no tratamento de pacientes portadores de disfungoes neu- 
ropsicomotoras. 0 principal objetivo e melhorar a disfungao 
do controle do tronco e da pelve, normalmente associado ao 
tratamento fisioterapico. 

Ela e indicada para disturbios do movimento como hipoto- 
nia, hipertonia, ataxia e atetose, independentemente do grau 
de acometimento. 

Musicoterapia 

A musicoterapia e a utilizagao da musica ou seus elementos 
para promover comunicagao, aprendizagem, expressao e or- 
ganizagao, para alcangar a necessidade fisica, cognitiva, emo- 
cional e social dos pacientes. 

Inclusao e escolaridade 

A inclusao na familia nas atividades sociais e na escola e extre- 
mamente importante para o desenvolvimento da crianga com 
paralisia cerebral, cabendo ao medico e aos outros profissio- 
nais de saude reforgar essa importancia. 

As classes devem ser pequenas ou deve haver monitores 
auxiliares para ajudar. Essas criangas necessitam de uma aten- 
gao especial, pois devem sempre acompanhar sua turma, para 
ter uma boa convivencia social, mesmo que muitas vezes nao 
consigam realizar as mesmas atividades. Por isso, necessitam 
de atividades diferenciadas e individualizadas. 

Estimulagao visual 

Estimulagao visual e um processo que procura resgatar o po- 
tencial visual da crianga, principalmente para melhorar as 
condigoes de relagao com o meio, o que ajudara no desenvol¬ 
vimento intelectual da crianga. 

Para que a estimulagao visual seja iniciada, a crianga deve 
ser avaliada pelo oftalmologista para quantificar a capacidade 
visual com testes especificos, como teste pupilar, nistagmo 
optocinetico, avaliagao da acuidade visual e campo visual. 


Comunicagao suplementar e alternativa 
A comunicagao suplementar e alternativa desenvolve possibi- 
lidades de comunicagao nas criangas com paralisia cerebral e 
fala disfuncional. 

Sistemas de comunicagao suplementar e/ou alternativos 
sao agrupamentos integrados que operacionalizam a comunica¬ 
gao desses pacientes. E de grande importancia destacar que es¬ 
ses metodos nao sao formas de alfabetizagao, nao inibem a fala 
e nao sao dependentes de tecnologias, como o computador. 16 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Classificar os tipos de paralisia cerebral. 

• Relacionar as etiologias com as manifestagoes clinicas. 

• Identificar as manifestagoes epilepticas. 

• Conhecer os tratamentos utilizados nas epilepsias de 
criangas com paralisia cerebral. 

• Conhecer tratamentos e terapias de reabilitagao para 
as sequelas motoras e cognitivas dos pacientes com 
paralisia cerebral. 
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CAPITULO 8 


DOENCAS desmielinizantes 

DO SISTEMA NERVOSO 
CENTRAL (SNC) 

Christovao de Castro Xavier 
Andre Vim'cius Soares Barbosa 


Polirradiculoneurite aguda (sindrome 
de Guillain-Barre) 

A sindrome de Guillain-Barre (SGB) e uma polirradiculopatia 
inflamatoria aguda que se manifesta precocemente por uma 
paralisia muscular flacida, geralmente simetrica, ascendente, 
com hipo ou arreflexia tendinosa, uma dissociagao proteinoci- 
tologica no liquido cefalorraquidiano (LCR) e com caracteristi- 
cas progressivas durante 4 semanas, sem presenga de urn 
marcadorbiologico. 

Nas apresentagoes clinicas da SGB, existem quatro subti- 
pos que se diferenciam por suas manifestagoes: 

• polirradiculopatia aguda inflamatoria desmielinizante 
(PAID); 

• neuropatia aguda motora axonal (NAMA); 

• neuropatia aguda motora axonal e sensitiva (NAMAS); 

• sindrome de Miller Fischer. 

A forma de apresentagao mais comum e que comumente cur- 
sa com melhor prognostic e a PAID. 1 

Etiopatologia 

A SGB e uma doenga pos-infecciosa. Cerca de dois tergos dos 
pacientes relatam uma infecgao aguda previa, sendo as mais 
comuns as do trato respiratorio ou gastroenteric, com urn in- 
tervalo entre o inicio dos sintomas e a infecgao prodromica de 
1 a 3 semanas, mas, em muitos dos casos, o agente desenca- 
deador da doenga permanece desconhecido. 1 

Os agentes mais comuns sao: Campylobacter jejuni , citome- 
galovirus, Epstein-Barr, Mycoplasma pneumoniae e Coxsackie 
virus. Com uma menor frequencia, tambem contribuem os vi¬ 
rus da hepatite A e B, influenza A e B, varicela-zoster, echovi- 
rus e herpes simples. 

Diversos relatos de casos na literatura indicam uma vacina- 
gao previa como o fator desencadeante da SGB, dentre elas as 
vacinas anti-influenza A e antirrabica. 1 


Clinica 

Dois tergos dos pacientes tern sintomas de uma infecgao pre¬ 
via 3 semanas antes do inicio das manifestagoes clinicas da 
SGB. A progressao ocorre entre 1 e 3 semanas, quando aproxi- 
madamente 20% dos pacientes necessitam de ventilagao me- 
canica, 40% fleam retidos no leito, 20% andam apenas com 
assistencia, 10% podem andar, mas nao correr e 10% tern ape¬ 
nas sintomas leves. Em seguida, passam por uma fase de esta- 
bilizagao e melhoram lentamente. 1 A paralisia geralmente co- 
mega nas extremidades inferiores e depois ascende. 

O exame inicial mostra uma fraqueza muscular simetrica. 
Entretanto, diferengas minimas entre os lados podem ser no- 
tadas. Na maioria dos pacientes, a fraqueza tern predominio 
distal, e, em uma pequena porcentagem dos pacientes, a mus- 
culatura proximal e mais acometida. Os reflexos tendinosos 
estao habitualmente reduzidos ou ausentes, eventualmente 
podem estar presentes no inicio do quadro. 1 

Paralisia de nervos cranianos pode aparecer em qualquer 
fase da doenga. A paralisia do nervo facial e a mais comum, se¬ 
guida do nervo acessorio. Tambem relativamente frequentes 
sao as dos nervos glossofaringeo e vago, causando disturbios 
de deglutigao e risco de aspiragao pulmonar. 1 

Dor e/ou parestesia sao sintomas bastante presentes. A 
dor pode ser muscular ou secundaria as inflamagoes das rai¬ 
zes nervosas, comprometendo os membros inferiores, flancos 
e costas. A dor e mais intensa no inicio do quadro, e tern uma 
melhora progressiva. Alteragoes da sensibilidade vibratoria, 
posicional, dolorosa ou tatil tambem podem estar presentes, 
assim como os sinais de irritagao meningea. 2 

Em casos graves, a doenga progride afetando musculos res- 
piratorios, movimentos oculares e fungao autonomica. A pa¬ 
ralisia dos musculos respiratorios pode afetar a capacidade vi¬ 
tal levando a retengao de C0 2 . A presenga de disturbios 
autonomies pode produzir sudorese profusa, hipertensao, 
hipotensao, constipagao, nauseas, retengao urinaria, hipoten- 
sao postural e arritmias cardiacas que podem ser fatais. 2 
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Diagnostico 

Nao existe um exame complementar classificado como pa- 
drao-ouro para a definigao do diagnostico, o qual e realizado 
com os achados clinicos evidentes de fraqueza muscular pro¬ 
gressiva, simetrica, dos membros inferiores e superiores, de 
inicio agudo, arreflexia tendinosa, principalmente patelar, as 
vezes dor e disautonomias leves, sem a presenga de febre e o 
classico quadro liquorico de dissociagao proteinocitologica. 3 

As diversas formas de inicio dos sintomas e a existencia de 
outras patologias com sintomatologias semelhantes dificul- 
tam o diagnostico. 2 

0 exame de LCR demonstra pressao normal, baixa celulari- 
dade e concentragao proteica acima de 40 mg/L, a partir da 2- 
semana de doenga. Na l a semana, o exame de LCR pode ser 
normal. 1 

A eletroneuromiografia (ENMG) ajuda confirmar o diag¬ 
nostico em casos duvidosos, sendo importante para a classifi- 
cagao dos subtipos da SGB, devendo ser preconizada sua reali- 
zagao apos 4 semanas de evolugao. Os achados 
neurofisiologicos sao variaveis, dependendo do tempo de ini¬ 
cio e do subtipo da doenga. 3 

A ressonancia magnetica (RM) mostra um espessamento 
intratecal das raizes dos nervos espinais e da cauda equina, 
com varios graus de realce com gadolinio nas imagens em Tl. 
Essa alteragao nao e especifica da SGB e pode ser vista em 
neoplasias e outros processos inflamatorios, mas o realce ape- 
nas das raizes anteriores e altamente sugestivo de SGB. A RM, 
quando solicitada, exclui outras possibilidades diagnosticas, 
como mielite transversa e doengas que causam compressao 
medular. 1 

A etiologia da infecgao previa pode ser definida por meio de 
cultura de fezes para Campylobacter jejuni , sorologia para cito- 
megalovirus, Epstein-Barr, varicela-zoster e Mycoplasma ou 
historia de uma vacinagao recente. 1 

Tratamento 

Na fase aguda, os pacientes com SGB tern indicagao de inter- 
nagao hospitalar para seguimento, pelo risco de progressao. 
Cerca de 20% dos casos necessitam de centros de terapia in- 
tensiva e suporte respiratorio. 

A fisioterapia ajuda a evitar atelectasias, escaras de decubi- 
to e retragao muscular e acelera a recuperagao motora. 2 

A fonoaudiologia auxilia no diagnostico dos disturbios de 
deglutigao e previne aspiragao pulmonar. Manter o paciente 
sempre muito bem hidratado e em bom estado nutricional e 
indispensavel e, para isso, a nutrigao enteral e, mais raramen- 
te, a parenteral podem ser necessarias. 2 

A retengao urinaria e de ocorrencia mais rara, necessitando 
do uso de sonda vesical. 

A monitoragao respiratoria pode ser feita apenas por obser- 
vagao clinica; em casos mais graves, deve-se recorrer a avalia- 
goes laboratoriais e de espirometria. A insuficiencia respirato¬ 
ria e mais provavel quando a fraqueza atinge os membros 
superiores e principalmente em pacientes com acometimento 
bulbar. A gasometria arterial pode demonstrar a retengao de 
C0 2 secundaria a hipoventilagao. Criangas com fraqueza mus¬ 


cular grave podem nao apresentar os sintomas classicos de es- 
forgo e aumento de frequencia respiratoria. 1 

Os pacientes gravemente afetados quase sempre apresen- 
tam taquicardia sinusal e estao sob risco de desenvolverem ar- 
ritmias cardiacas graves. A monitoragao eletrocardiografica e 
recomendada. 1 

A dor pode ser controlada com analgesicos comuns, anti- 
-inflamatorios nao hormonais (AINH), carbamazepina e gaba- 
pentina. Entretanto, alguns pacientes podem necessitar do 
uso de opioides. 

0 uso da imunoglobulina endovenosa, na dose de 400 mg/ 
kg/dia por 5 dias ou 1 g/kg/dia por 2 dias, e uma das terapeu- 
ticas com boas evidences de resposta, quando utilizada na 
fase aguda. A sua indicagao e bem estabelecida quando se 
aplica a Escala de Hughes (Tabela 1) na avaliagao do paciente, 
caso ele seja incapaz de andar por menos de 5 m com apoio 
(apos nivel 3 da escala). 2 A velocidade de infusao deve ser len- 
ta. Os efeitos colaterais podem incluir: mialgia, desconforto 
toracico, fadiga, febre, dor de cabega, meningite asseptica, ec¬ 
zema nas maos, reagoes anafilaticas, necrose tubular renal, in- 
farto cerebral e encefalopatia aguda, porem sao raros e os si- 
nais e sintomas desaparecem apos a retirada da medicagao. 
Deve ser evitada ou usada com cautela em pacientes com pro- 
blemas renais. 1 

A corticoterapia associada a imunoglobulina tern ainda in¬ 
dicagao controversa, com relatos de literatura mostrando al¬ 
guns beneficios abreviando a recuperagao do deficit motor e 
reduzindo o tempo de internagao em certos casos. 0 uso isola- 
do do corticosteroide nao e indicado. 4 

Outra opgao e a plasmaferese, com resposta semelhante a 
imunoglobulina, mas de maior complexidade para a execugao, 
embora tenha menor custo. 0 uso combinado desses dois tra- 
tamentos nao mostrou maior eficacia. 5 

Complicagoes 

As principais complicagoes da SGB sao infecciosas. As crian¬ 
gas estao expostas a um risco maior de contrairem pneumo¬ 
nias, infecgao urinaria e septicemia. Os disturbios de degluti¬ 
gao predispoem a aspiragao pulmonar. As alteragoes 
respiratorias levam ao surgimento de atelectasias. Em razao 
da imobilidade, existe um risco aumentado de trombose ve- 
nosa profunda. As sequelas em longo prazo incluem fraqueza 
persistente, retragoes e deformidades ortopedicas. 2 

Tabela 1 Escala de graduagao de comprometimento 

neurologico de Hughes 

0 - Paciente assintomatico 

1 - Paciente capaz de correr 

2 - Paciente capaz de andar 5 m sem apoio; porem, incapaz de 

correr 

3 - Paciente capaz de andar 5 m com apoio 

4 - Paciente restrito ao leito ou a cadeira de rodas 

5 - Paciente necessita de ventilagao assistida pelo menos uma 

parte do dia 

6 - Obito 
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Prognostico 

Cerca de 90 a 95% dos pacientes pediatrics apresentam recupe- 
ragao completa ou apenas sintomas residuais sem prejuizo fun- 
cional em 1 ano. A mortalidade fica em torno de 6% dos casos. 1 

Encefalomielite disseminada aguda (ADEM) 

ADEM e uma doenga desmielinizante do sistema nervoso cen¬ 
tral (SNC), polissintomatica, normalmente monofasica, com 
sinais e sintomas neurologicos diversos, refletindo as areas 
acometidas, comprometendo preferencialmente a substancia 
branca e, mais raramente, a substancia cinzenta subcortical e 
cortical, secundaria a urn processo inflamatorio imunomodu- 
lado, apos uma infecgao sistemica ou a vacinagao e com ima- 
gens tfpicas na RM. 1 

Epidemiologia e etiologia 

A incidencia da ADEM e muito variada na literatura, mas se- 
guramente e mais elevada do que a relatada, com urn expressi- 
vo aumento no diagnostic apos a introdugao da RM. A doen¬ 
ga comumente acomete criangas maiores de 2 anos, mas com 
varios casos ja descritos no 1 Q ano de vida. E muito mais fre- 
quente nas criangas do que nos adultos e excepcionalmente 
descrita em idosos. 1 

E uma doenga com distribuigao sazonal e de franco predo- 
minio no inverno, periodo em que prevalece uma maior inci¬ 
dencia das infecgoes viroticas e bacterianas, sem grande dife- 
renciagao na distribuigao por sexo. 1 

As manifestagoes clinicas ocorrem com maior frequencia 
entre 3 e 15 dias depois de uma infecgao viral, principalmente 
sarampo, rubeola, caxumba, varicela-zoster, herpes simples, 
influenza ou apos vacinas. A doenga e tambem relatada apos 
outras viroses e algumas infecgoes bacterianas como Strepto¬ 
coccus beta do grupo A, Clostridium tetani 7 Mycoplasma sp, 
Rickettsia sp e Leptospira interrogans. 6 

Quadro clinico 

Manifesta-se de forma aguda, podendo mais raramente ter 
apresentagao subaguda. Sinais neurologicos multifocais com 
envolvimento cerebral, de tronco encefalico e medular costu- 
mam estar presentes, com largo espectro de variagao, indo de 
formas subclinicas as fulminantes. 1 

Alteragoes do estado de consciencia, sinais neurologicos 
focais, envolvimento de nervos cranianos, paresias com hipor- 
reflexias, retengao urinaria, sinais compativeis com neurite 
optica, disturbios de conduta e ate mesmo arreflexia tendino- 
sa e sinais focais sugestivos de lesao expansiva cerebral tern 
sido descritos refletindo as areas desmielinizadas no SNC. 1 

Pode se apresentar com urn curso clinico monofasico com 
boa resposta ao tratamento e com rapida resolugao. Cerca de 
50% dos casos recuperam-se completamente. Nos restantes, 
as complicagoes neurologicas e sequelas sao variaveis. A taxa 
de mortalidade global e proxima de 30%. Sao marcas eviden- 
tes de pior prognostico quando se associam inicio hiperagudo, 
coma precoce e crises convulsivas complicadas. 1 

Nem sempre a ADEM manifesta-se como monofasica, po¬ 
dendo se apresentar de forma recorrente, caracterizada por 


surgimento de urn novo evento clinico, preenchendo todos os 
criterios para o diagnostic de ADEM, devendo ocorrer pelo 
menos 3 meses apos o surto inicial da doenga ou 4 semanas 
apos completar a corticoterapia, sem novas lesoes na RM e 
com a mesma sintomatologia clinica. 1 

Nas recidivas que ocorrem 3 meses apos o surto inicial da 
doenga ou 4 semanas apos completar a corticoterapia, pode 
ocorrer comprometimento multifocal em novas areas do SNC, 
incluindo encefalopatia e outros deficits neurologicos, confir- 
mados por novas lesoes na RM, o que caracteriza a forma mul- 
tifasica, e nao a forma recorrente. Essa situagao dificulta mui¬ 
to o diagnostic diferencial com a esclerose multipla (EM) e a 
neuromielite optica (NMO). 7 

As caracteristicas das manifestagoes clinicas nos pacientes 
portadores de ADEM pos-infecciosa e pos-vacinal sao seme- 
lhantes, exceto para o predominio das manifestagoes de radi- 
culopatia evidenciada nas formas pos-vacina antirrabica. 1 

E importante ressaltar a relativa frequencia do envolvimen¬ 
to dos nervos cranianos relacionados a movimentagao ocular 
e a mimica facial, sobretudo o nervo optico, cujo episodio de 
neurite ocorre de forma aguda ou subaguda, com comprome¬ 
timento da visao, diplopia, escotomas e dor a movimentagao 
ocular. A neurite bilateral e mais frequente e, quando unilate¬ 
ral, aumenta a dificuldade para o diagnostic diferencial com 
a EM e a NMO. 8 

Atengao especial deve ser dada as formas de apresentagao 
atipica simulando, as vezes, urn tumor cerebral, a panencefali- 
te esclerosante subaguda, a sindrome de Guillain-Barre e qua- 
dros agudos de psicose. 1 

Outra apresentagao das encefalites pos-infecciosas e a leu- 
coencefalite hemorragica aguda, tambem considerada uma 
variante da ADEM, com curso clinico de rapida evolugao, qua- 
se sempre fatal, com sinais neurologicos focais bem evidentes, 
acompanhados de febre, confusao mental e coma. 0 exame do 
LCR e de aspecto xantocromico em 20% dos casos, havendo 
pleiocitose com predominio de polimorfonucleares, hiperpro- 
teinorraquia com glicorraquia normal. A tomografia computa- 
dorizada (TC) e a RM mostram areas de alteragoes desmielini- 
zantes com sinais de processo hemorragico associado. 3 

Diagnostic*) 

Frequentemente, o quadro clinico e altamente sugestivo de 
ADEM, mas mesmo assim, para diagnostic criterioso, utili- 
zam-se estudos eletrofisiologicos, estudos de neuroimagem, 
exame do LCR e, raramente, biopsia cerebral, tendo em vista a 
grande semelhanga das manifestagoes clinicas encontradas 
nas encefalites viroticas. 1 

0 eletroencefalograma (EEG) apresenta alteragoes inespe- 
cificas, sendo o padrao anormal mais encontrado o de ativida- 
de difusa de ondas teta-delta de alta voltagem. 1 

0 potencial evocado somatossensitivo mostra resposta 
anormal nos casos com comprometimento da medula espinal 
e o potencial evocado visual quando ha envolvimento do ner¬ 
vo optico. 8 

A TC ocasionalmente mostra areas de hipodensidade na 
substancia branca, mas de caracteristica pouco especifica e 
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muitas vezes tardia, podendo, frequentemente, ser normal. A 
RM e muito mais sensrvel, mostrando aumento de sinal em T2 
e Flair, acometendo a substancia branca preferencialmente, 
mas podendo evidenciar comprometimento da substancia 
cinzenta subcortical e cortical (Figuras 1 e 2). As lesoes podem 
ser encontradas em ganglios de base, talamo, tronco encefali- 



Figura 1 RM de encefalo, corte axial em Flair, mostrando 
lesoes hiperintensas assimetricas acometendo substancia 
branca bilateralmente. 

Fonte: Fonseca et al . 1 



Figura 2 RM de encefalo, corte axial em Flair, mostrando 
lesoes hiperintensas simetricas mesencefalicas. 

Fonte: Fonseca et al . 1 


co, cerebelo e medula espinal e mostram captagao do contras- 
te paramagnetic. Quando as lesoes estao no cortex cerebral, 
sao assimetricas, mas se acometem ganglios da base e talamo, 
tendem a ser simetricas. 0 corpo caloso e quase sempre pre- 
servado, mas se nele houver lesoes, nao se pode excluir a pos- 
sibilidade de ADEM. 9 

Os achados liquoricos sao inespecrficos, sendo os mais fre- 
quentes pleiocitose moderada com predommio de mononu- 
cleares e hiperproteinorraquia tambem moderada; entretanto, 
em urn tergo dos casos, a celularidade e normal. Em cerca de 
60% dos casos, tem-se a elevagao da proterna mielrnica basica. 
As pesquisas de bandas oligoclonais costumam ser negativas, 
mas podem estar presentes de 3 a 30% dos casos. 1 

Tratamento 

Ate o presente momento, nao existe urn consenso na literatu- 
ra sobre o tratamento de escolha para os casos de ADEM. A 
maioria dos trabalhos relata a preferencia para a corticotera- 
pia, variando sua metodologia de acordo com a gravidade do 
paciente. 

1. Prednisona ou prednisolona, 2 mg/kg/dia, via oral, nos casos 
com sintomas mais leves, com redugao gradual por urn perio- 
do de 6 semanas. 10 

2. Dexametasona 1 mg/kg/dia, via endovenosa, dividido em 4 
doses, nos casos de comprometimento moderado, por 7 dias, 
seguida de prednisona oral por 6 semanas. 10 

3. Pulsoterapia com metilprednisolona 30 mg/kg/dia, dose 
maxima de 1 g, associada a imunoglobulina humana 400 mg/ 
kg/dia, por 5 dias, seguida de prednisona oral por 6 semanas, 
nos quadro graves e nos casos com comprometimento de nu- 
cleos da base, talamo e tronco cerebral. 1 

Havendo falha da corticoterapia, pode-se recorrer a outras 
modalidades terapeuticas: plasmaferese, azatioprina (1 a 3 
mg/kg/dia, via oral, nas formas corticodependentes) ou ci- 
closporinas. 1 

Prognostico 

Existe uma relagao direta do prognostico com a gravidade do 
quadro clrnico da fase aguda e, principalmente, da area aco- 
metida no SNC. Deficits neurologicos permanentes, distur- 
bios de aprendizagem e de comportamento e epilepsias sao 
relatados em 10 a 20% dos casos. 

A taxa de mortalidade referida na literatura oscila entre 15 e 
20% dos casos. 

Os pacientes com pior prognostico sao os que apresentam 
lesoes nos nucleos da base, talamo e tronco cerebral. 1 

Esclerose multipla 

Apesar de ser descrita como uma doenga de adultos jovens, 
cada vez mais sao descritos casos de esclerose multipla (EM) 
na faixa etaria pediatrica, gragas aos avangos nos metodos de 
diagnostics e a terapeutica modificadora do curso clrnico 
dessa patologia. 

Trata-se de urn processo de etiologia autoimune, com ca- 
racterrstica de recorrencia no tempo e no espago. 1 
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Epidemiologia e etiologia 

Acomete menores de 16 anos em aproximadamente 5% dos 
casos, e 1% antes dos 10 anos de idade, sendo que as meninas 
sao mais afetadas que os meninos, na proporgao de 2:83 
A EM esta associada a disturbio do sistema imunologico, 
que acarreta lesoes das fibras mielinicas do SNC. Ha perda de 
mielina, com infiltrado de linfocitos e alguns macrofagos na 
substancia branca, com preservagao dos axonios e destruigao 
dos oligodendrocitos. 1 

Quadro clinico 

Apresenta episodios de surtos recorrentes, agudos ou subagu- 
dos, de disfungao neurologica que acometem distintos siste- 
mas e estruturas do SNC. 1 

Geralmente, os principals achados sao disturbios visuais, 
como escotoma ou amaurose, ataxia cerebelar, vertigens, pa- 
resias ou mielopatias diversas. 

0 intervalo entre os surtos nao obedece nenhum padrao ou 
periodicidade. Nos primeiros surtos, ha uma remissao quase 
completa dos sintomas e, com o avangar do tempo, as remis- 
soes vao se tornando menos completas, instalando-se seque- 
las no SNC de modo progressivo. 1 

0 conceito de surto e definido como sinais e sintomas que 
ocorrem com duragao superior a 24 horas. 1 

Diagnostico 

Realizado pela clinica dos pacientes, e baseado no historico de 
surtos de carater recorrente no tempo e no espago. 

Apos urn primeiro surto, nao e possivel estabelecer o diag¬ 
nostico, mas criangas que apresentem papilite ou neurite re¬ 
trobulbar, ataxia aguda, parestesias e mielite transversa sem 
associagao a agente infeccioso devem ser seguidas de perto e, 
se possivel, estender a propedeutica. 8 

No estudo do LCR, ha urn aumento da gamaglobulina (IgG) 
com presenga de bandas oligoclonais a eletroforese, com celu- 
laridade nao excedendo 50 celulas/mL. 

0 potencial evocado visual (PEV) tern sensibilidade baixa, 
mas pode mostrar caracteristicas muito sugestivas com pa¬ 
drao desmielinizante (diminuigao da velocidade com preser¬ 
vagao da forma da onda). 1 

A RM de encefalo revolucionou o estudo das doengas des- 
mielinizantes, principalmente nas incidences T2 e Flair, sen¬ 
do fundamental para documentar a progressao no espago dos 
surtos. Dentre os achados mais frequentes, vale citar os 4 mais 
comuns, sendo necessaria a presenga de pelo menos 3 para o 
diagnostico (criterios de McDonald): 

• uma lesao com impregnagao pelo gadolinio ou 9 lesoes com 
hipersinal em T2; 

• minimo de uma lesao infratentorial; 

• minimo de uma lesao justacortical; 

• minimo de 3 lesoes periventriculares. 8 

Diagnostico diferencial 

Dentre os principals diagnostics diferenciais, destacam-se: 
ADEM, vasculites, neuromielite optica (Devic), encefalite her- 


petica, leucodistrofias, CADASIL, doenga de Fabry, gliomas e 
linfomas. 1 

Tratamento 

Nos quadros agudos de desmielinizagao, inicialmente usa-se 
pulsoterapia com metilprednisolona na posologia de 30 mg/ 
kg, no maximo 1 g, por 5 dias, mas pode-se estender a 7 dias 
quando nao ha melhora dos sintomas. Nao ha indicagao de 
tratar surtos que nao limitam as atividades. Se nao houver me¬ 
lhora dos sintomas, deve-se usar a plasmaferese ou a imuno- 
globulina humana na posologia 2 g/kg durante 2 a 5 dias. Na 
literatura, nao ha evidencia de urn desses tratamentos ser su¬ 
perior ao outro. 

A imunomodulagao com interferons e indicada em grupos 
restritos de criangas com recorrencias frequentes, com objeti- 
vo de reduzir o numero de surtos, o numero de sequelas e a 
atrofia cerebral observada ao longo do tempo. 8 

Neuromielite optica 

Classicamente conhecida como doenga de Devic, foi conside- 
rada ha alguns anos como uma variante clinica da EM. 

E uma entidade rara, mas ja descrita em crianga a partir dos 
5 anos de idade e tambem com maior prevalencia em meninas. 1 

Fisiopatologia 

Trata-se de uma doenga autoimune, pela produgao do anticor- 
po chamado NMO-IgG (antiaquaporina 4), cujo alvo e a pro- 
teina aquaporina 4, urn canal de agua localizado nos astrocitos 
ao redor dos vasos do SNC, sendo uma reagao mediada por 
linfocitos B. 1 

Quadro clinico e diagnostico 
0 quadro clinico mais comum se da pela forma de mielite 
transversa, geralmente extensa, acometendo mais de 2 niveis 
medulares de forma continua, concomitante, sucedido ou an- 
tecedido, em dias ou semanas, por neurite optica, que pode le- 
var a amaurose. Nos casos em que ha acometimento do assoa- 
lho do IV ventriculo, ocorrem vomitos incoerciveis, sendo este 
urn sintoma sempre a se valorizar. 1 

0 quadro tern evolugao variavel, podendo ocorrer em sur¬ 
tos ou de forma rapidamente progressiva, sendo mais comum 
acometer vias opticas ou medula espinal; ao longo do tempo, o 
quadro leva os pacientes a incapacidades permanentes. 1 

A RM deve ter aspecto desmielinizante na medula, com 
predominio em regiao central e estendendo por, no minimo, 3 
segmentos medulares. Na regiao supratentorial, pode ter le¬ 
sao na substancia branca dos hemisferios, geralmente com 
pouca sintomatologia se comparado a EM. 

No LCR, ha pleocitose com predominio de neutrofilos e hi- 
perproteinorraquia. No soro, o anticorpo anti-NMO pode estar 
positivo em ate 90% dos casos, dos pacientes virgens de trata¬ 
mento. 1 

Para se fechar o diagnostico de NMO em criangas, e preciso 
haver a presenga de neurite optica, mielite transversa com urn 
dos dados de exames complementares (RM com lesao exten- 
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sa em mais de 3 segmentos medulares ou soropositividade do 
anticorpo NMO-IgG). 8 

Tratamento 

Nos quadros agudos de desmielinizagao, inicialmente usa-se 
pulsoterapia com metilprednisolona na dose de 30 mg/kg, no 
maximo 1 g, por 5 dias, mas pode-se estender a 7 dias quando 
nao ha melhora dos sintomas. Nao ha indicagao de tratar sur- 
tos que nao limitam as atividades. Se nao houver melhora dos 
sintomas, deve-se usar a plasmaferese ou a imunoglobulina 
humana na posologia 2 g/kg durante 2 a 5 dias. Nao ha evi- 
dencia de urn desses tratamentos ser superior em relagao ao 
outro. 

Para prohlaxia de recorrencia, usa-se a associagao de corti- 
costeroide, geralmente prednisona 1 a 2 mg/kg/dia, no maxi¬ 
mo 60 mg, associado a azatioprina 2 a 3 mg/kg/dia, no maxi¬ 
mo 150 mg/dia. 1 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Diagnosticar precocemente e iniciar terapia adequada 
para os pacientes com Guillain-Barre. 

• Considerar sempre encefalomielite disseminada aguda 
como uma possibilidade diagnostica nos casos pos- 
-infecciosos que cursarem de forma polissintomatica. 

• Reconhecer os diagnosticos diferenciais de 
encefalomielite disseminada aguda, esclerose multipla 
e neuromielite optica. 

• Suspeitar de esclerose multipla em quadro de sintomas 
neurologicos recorrentes. 

• Encaminhar os pacientes com suspeita de doenpas 
desmielinizantes para diagnostics e tratamento 
adequados. 
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CAPITULO 9 


MlASTENIA GRAVE 

Josiane Ranzan 
Rudimar Riesgo 


Conceito 

Miastenia grave (MG) e uma doenga autoimune causada por 
anticorpos que provocam disfungao na jungao neuromuscular, 
levando a diversos graus de fadiga e fraqueza muscular. 12 

Quando a MG e diagnosticada antes dos 18 anos de idade, 
ela e denominada miastenia grave juvenil (MG J). 3 Ja a miaste¬ 
nia grave neonatal transitoria ocorre em 10 a 20% dos recem- 
-nascidos filhos de maes com MG. Por sua vez, as sindromes 
miastenicas congenitas sao raras e heterogeneas, causadas 
por defeitos geneticos na jungao neuromuscular. 2 3 

Fisiopatologia 

A fisiopatologia da MG J e semelhante a forma que acomete os 
adultos. A grande maioria dos pacientes tern como etiologia 
da MG a destruigao dos receptores de acetilcolina por autoan- 
ticorpos na jungao neuromuscular. Ha evidences de que o 
anticorpo do receptor de acetilcolina seja diretamente respon- 
savel pelos sintomas. A diminuigao do numero de receptores 
ativos de acetilcolina parece ser consequencia da ligagao dos 
autoanticorpos, podendo ser por simples ligagao, que ocorre 
no inicio da doenga, ou por destruigao dos receptores via pro- 
cesso mediado por complemento. 4 

No entanto, a concentragao plasmatica de anticorpos de 
acetilcolina nem sempre traduz correlagao direta com a gravi- 
dade da doenga. Em cerca de 10 a 20% dos pacientes, nao sao 
encontrados niveis detectaveis de autoanticorpos. Grande 
parte desses casos tern anticorpos antirreceptor musculo-es- 
pecifico tirosinoquinase (MuSK) como causa da MG. 4 ’ 5 

Epidemiologia 

A MGJ e urn disturbio raro na infancia, com prevalencia e inci- 
dencia variaveis do ponto de vista geografico. A apresentagao 
pediatrica da MG e mais comum em orientais que em caucasia- 
nos. Mais de 50% dos casos de MG na China ocorrem em crian- 
gas, com pico de inicio dos sintomas entre 5 e 10 anos, ao contra- 
rio da America do Norte, cuja prevalencia varia de 10 a 15%. 1-3 ’ 6 


Nos caucasianos, meninos e meninas sao igualmente afe- 
tados. Nos adolescentes, ha predominio do sexo feminino. O 
quadro clinico em populagoes diversas tambem parece ser he- 
terogeneo. 23 

Quadro clinico 

O diagnostic de MG e baseado na apresentagao clinica e ca- 
racteriza-se por fraqueza e fadiga flutuantes dos musculos afe- 
tados. Na MGJ, a mais frequente forma de apresentagao clini- 
ca e a ptose intermitente. No entanto, a maioria das criangas 
evolui com fraqueza muscular generalizada que pode cursar 
com dor e/ou fadiga da musculatura bulbar e dos membros. 
Decorrente disso, outros sinais e sintomas tambem podem ser 
identificados, como disfonia, disfagia e fraqueza proximal de 
membros. Os sintomas sao flutuantes, geralmente exacer- 
bam-se no fim do dia e melhoram com o repouso. As compli- 
cagoes que mais frequentemente podem decorrer da MG sao 
infecgao pulmonar, aspiragao e choque. A crise miastenica ca- 
racteriza-se por insuficiencia respiratoria, as vezes com neces- 
sidade de suporte ventilatorio. Nos casos de MG com anti- 
-MuSK positivo, algumas caracteristicas clinicas sao diferentes 
dos outros tipos de MG. Os sintomas podem ser mais localiza- 
dos, como fraqueza seletiva da musculatura bulbar, bem como 
uma ocorrencia mais frequente de crises miastenicas como 
complicagao. 2 ’ 3 ’ 5 

A miastenia grave ocular (MGO) e, por definigao, restrita 
aos musculos oculomotores, por 2 anos, sem evoluir para ge- 
neralizagao. 6 

Diagnostico 

Alem dos sinais e sintomas, a confirmagao da doenga e basea- 

da em: 2 ’ 3 ’ 5 ’ 6 

1. Teste do tensilon ou teste com neostigmina: observa-se otima 
resposta, com melhora imediata da forga, apos administragao 
intramuscular de neostigmina em bolo, na dose de 0,025 a 
0,05 mg/kg. 
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2. Eletroneuromiografia (ENMG): quando e realizada a estimu- 
lagao nervosa repetitiva, identifica-se uma diminuigao pro¬ 
gressiva dos potentials, denominada resposta de eletrodecre- 
mentagao. 

3. Pesquisa de anticorpos especificos: receptor de antiacetilcoli- 
na ou anti-MuSK. 

4. Imagem do timo: eventuais anormalidades do timo devem ser 
descartadas. 

5. Outras avaliagoes: convem incluir avaliagao da fungao tireoi- 
diana. Nos casos com apresentagao atipica, esta indicada ava¬ 
liagao genetica para rastreamento de determinadas mutagoes. 

Tratamento 

Basicamente, existem 4 tipos de tratamento para MG: 

1. Tratamento sintomatico com agentes anticolinesterasicos. 

2 Tratamentos cronicos com imunomoduladores, como corti- 
costeroides e outras drogas imunossupressoras. 

3, Tratamentos imunomoduladores rapidos com plasmaferese 
ou imunoglobulina endovenosa. 

4. Tratamento cirurgico com timectomia. 7 

Tratamento sintomatico 

A droga mais usada e a piridostigmina, uma medicagao antico- 
linesterasica de rapido initio de agao, com uma dose inicial de 
0,5 a 1 mg/kg/dia a cada 4 ou 6 horas, com dose maxima de 
7 mg/kg/dia. * 1 2 3 4 5 ’ 7 

Tratamentos cronicos com imunomoduladores 
Os glicocorticoides devem ser usados com cautela em decor- 
rencia dos efeitos adversos na infancia e ficam reservados para 
aqueles casos com baixa resposta ao tratamento sintomatico. 
A prednisona pode ser usada em uma dose inicial de 1 mg/kg/ 
dia, com reajustes conforme cada caso. 67 A azatioprina e a ci- 
closporina tambem podem ser opgoes para tratamento croni- 
co da MG. 7 

Tratamento com imunomoduladores rapidos 
Podem ser usados em casos de crise miastenica, na prepara- 
gao para timectomia ou outra cirurgia, e tambem podem ser 
usados como transigao antes de outros tratamentos cronicos. 
Neste grupo, existem duas abordagens principal: plasmafere¬ 
se e imunoglobulina endovenosa. 7 

A resposta clfnica apos plasmaferese pode demorar alguns 
dias para ser identificada, e seu efeito tern a duragao media de 

3 ate 6 semanas, o que tambem costuma ser observado apos o 
uso de imunoglobulina endovenosa, cuja dose total e 2 mg/kg, 
dada durante 2 a 5 dias. 7 


Timectomia 

Ainda existem controversias acerca da melhor tecnica cirurgi- 
ca e tambem sobre qual seria o melhor momento para a res- 
secgao do timo. Como regra geral, a melhor tecnica e uma ti¬ 
mectomia transtoracica, e a epoca mais apropriada para a 
ressecgao e durante ou apos a puberdade. 7 Existe controversy 
sobre a indicagao de timectomia em criangas pre-puberes, vis- 
to que, nessa faixa etaria, pode ocorrer remissao espontanea. 8 
Por outro lado, criangas com MG do tipo MuSK positiva nao 
tern se beneficiado com timectomia, que nao deve ser realiza¬ 
da nesse grupo especifico. 7 

Prognostico 

0 prognostico da MG e bastante variavel e depende da idade 
de inicio, raga e sexo. As criangas brancas com inicio da doen- 
ga antes da puberdade tern melhor prognostico. Nesse grupo 
especifico, a taxa de remissao espontanea da MG e de 44%, e 
elas tambem respondem bem a timectomia precoce. 6 7 8 9 ’ 8 9 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Suspeitar do diagnostico de miastenia grave na infancia, 
sabendo suas principais manifestagoes ch'nicas. 

• Saber como e confirmado o diagnostico de miastenia 
grave na infancia. 

• Saber como e feito o tratamento ch'nico (e 
eventualmente cirurgico) de miastenia grave na 
infancia. 
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CAPITULO 10 


DOENCAS 

NEUROMUSCULARES 

Regina Celia Beltrao Duarte 


Introdugao 

As doengas neuromusculares representam um grupo de afec- 
goes que comprometem primariamente a unidade motora, 
constitufda pelo motoneuronio medular, raizes e nervos peri- 
fericos, jungao mioneural e musculos. Sao doengas heredita- 
rias ou adquiridas, sendo que, a maior parte dessas afecgoes, 
na crianga, e geneticamente determinada. Sao responsaveis 
por um grupo heterogeneo de condigoes clinicas dependendo 
do local acometido. 1 ' 4 

Classificagao 

Baseia-se na topografia da lesao e sao representadas principal- 
mente por 4 grupos: doengas do neuronio motor, neuropatias, 
doengas da jungao ou placa mioneural e doengas dos muscu¬ 
los (miopatias). 5 As Tabelas 1 e 2 mostram as principals doen¬ 
gas neuromusculares na infancia de acordo com a topografia. 

Tabela 1 Principais doengas neuromusculares na 
infancia 26 

Neuronio motor 

Amiotrofia espinhal infantil 

Poliomielite 3 

Neuropatias 

Polineuropatia hereditaria sensitivo-motora I e II e tipo III 
(Dejerine-Sottas) 

Sindrome de Guillain-Barre 3 

Jungao mioneural 

Miastenia neonatal transitoria 

Sindrome miastenica congenita 

Botulismo 3 

Miastenia grave 3 

Miopatias 

Distrofias musculares 

Miopatias inflamatorias 3 : dermatomiosite juvenil, polimiosites, 
miosites infecciosas. 

a Adquirida 


Quadro clinico 

A idade e o modo de instalagao das manifestagoes clinicas sao 
fatores importantes na avaliagao das doengas neuromuscula¬ 
res na infancia, assim como no diagnostico diferencial. 

A hipotonia apresenta-se no contexto do quadro clinico de 
doengas do sistema nervoso central (SNC) e sistema nervoso 
periferico (SNP-unidade motora). As doengas neuromuscula¬ 
res sao as principais causas de hipotonia na infancia. 

Tabela 2 Classificagao das miopatias 25 
Distrofias musculares 

Distrofias musculares ligadas ao sexo: Duchenne e Becker 
Distrofia muscular de Emery-Dreifuss 
Distrofias de cinturas (LGMD) 

Distrofia fascioescapuloumeral 
Distrofias musculares congenitas (DMC) 

DMC Fukuyama 

DMC muscle-eye-brain 

DMC com deficiencia de merosina 

DMC de Ullrich 

DMC com sindrome da espinha rigida 

Sindrome de Walker-Warburg 

Distrofia miotonica congenita 

Miopatias congenitas 

Doenga central core 

Doenga multiminicore 

Miopatia centronuclear (miotubular) 

Desproporgao congenita de fibras musculares 
Miopatia nemalinica 
Metabolicas: miopatias 

Deficiencia de maltase acida (doenga de Pompe) 

Disturbios da beta-oxidagao de acidos graxos 
Doengas mitocondriais 








































1362 . TRATADO DE PEDIATRIA • SE£AO 17 NEUROLOGIA 


Tonus muscular 

0 tonus muscular e a resistencia do musculo ao estiramento. 
Ha dois tipos de tonus: o fasico, que e uma contragao rapida 
decorrente do estiramento de alta intensidade, e o postural, 
que e uma contragao prolongada decorrente do estiramento 
de baixa intensidade. 27 A gravidade e urn estimulo que provo- 
ca urn estiramento constante dos musculos antigravitacio- 
nais. 2 A manutengao do tonus requer a integridade do SNC e 
do SNP. 2 ’ 8 

Hipotonia 

A sindrome da crianga hipotonica e uma entidade conhecida 
dos pediatras. Refere-se a uma crianga com hipotonia genera- 
lizada presente desde o nascimento ate a infancia precoce, ou 
seja, do recem-nascido (RN) ao lactente, resultado de doengas 
agudas e cronicas em qualquer nivel do sistema nervoso, des¬ 
de o cerebro ate o musculo. 

A hipotonia faz parte da postura normal de urn bebe pre- 
maturo, mas tambem e urn sintoma decorrente de afecgoes do 
cerebro, medula, nervos e musculos. 78 Em virtude deste com- 
prometimento, a hipotonia e urn sintoma decorrente de cau- 
sas de natureza central (SNC), mais frequentes (60 a 80%), ou 
periferica (SNP) (15 a 30%). 1 ’ 9 ’ 10 

As principais causas de hipotonia de natureza central sao 
encefalopatia hipoxico-isquemica (e a causa mais frequente 
de hipotonia no RN), 7 ’ 10 encefalopatias toxico-metabolicas, in- 
fecgoes do SNC, hemorragias intracranianas, erros inatos do 
metabolismo, sindromes congenitas, doengas neurometaboli- 
cas e cromossomopatias. 8 ' 10 Entre as causas de natureza peri¬ 
ferica, estao as doengas que comprometem a unidade motora 
(corno anterior da medula espinal ate o musculo). Algumas 
doengas apresentam manifestagoes clinicas de natureza cen¬ 
tral e periferica, como a doenga de Pompe. 2611 

Sindrome da crianga hipotonica (floppybaby ) 

No RN e no lactente, o quadro clinico da hipotonia de causa 
periferica (doenga neuromuscular) apresenta deficit motor, 
hipo ou arreflexia dos reflexos profundos, dos reflexos arcai- 
cos, disturbios na respiragao, sucgao, deglutigao e outras ma¬ 
nifestagoes clinicas, como dismorfismo facial, palato em ogiva, 
comprometimento da musculatura facial e ocular, boca em 
“carpa” e ptose palpebral; o estado da crianga e em alerta, con- 
trastando com a hipotonia de causa central decorrente do 
comprometimento do SNC ou de doengas sistemicas em que o 
estado de alerta da crianga e precario, com respostas pobres a 
estimulos visuais e auditivos, alem de apresentar disturbios 
metabolicos, crises epilepticas e antecedentes pre e perinatais 
sugerindo sofrimento fetal. 8912 

No RN com hipotonia decorrente de uma doenga neuro¬ 
muscular, o quadro clinico e de extrema relevancia, uma vez 
que o RN a termo apresenta uma hipertonia fisiologica semi- 
flexora dos 4 membros, enquanto no lactente, cuja hipotonia 
fisiologica instala-se a partir do 3 e mes de vida, o retardo ou a 
nao aquisigao das etapas do desenvolvimento neuropsicomo- 
tor constitui o aspecto clinico mais valorizado nas doengas 
neuromusculares. 4 ’ 10 


0 tonus do tronco e do pescogo e avaliado pela observagao 
do controle da cabega na posigao supina e na suspensao ven¬ 
tral (Figura 1A e B). Na crianga hipotonica, na manobra de sus¬ 
pensao ventral, observa-se a ausencia do sustento da cabega, e 
os membros ficam pendentes livremente (Figura IF). Na ma¬ 
nobra de tragao, segurando as maos da crianga, em posigao su¬ 
pina, nao ocorre a flexao da cabega, que fica pendente para tras 
(Figura 1C). Nos membros superiores durante a manobra do 
“echarpe”, em razao da falta de resistencia a movimentagao pas- 
siva, os cotovelos cruzam alem da linha media sem formar os 
angulos articulares (Figura ID); ja nos membros inferiores, ob- 
serva-se atitude em batraquio, em que se verifica a hiperabdu- 
gao das coxas por conta da fraqueza muscular (Figura IE). 4 ’ 9 ’ 12 

No quadro clinico das doengas neuromusculares em crian- 
gas maiores, a hipotonia nao e o sintoma em evidencia, mas 
sim o deficit motor e a hipotrofia de predominio proximal na 
cintura escapular e pelvica. Em raros casos, o predominio e 
distal. Nas criangas maiores que apresentam marcha normal, 
o inicio da doenga neuromuscular caracteriza-se por quedas 
frequentes ao chao, dificuldade para levantar-se, para correr e 
subir escadas. 112 0 comprometimento proximal da musculatu¬ 
ra das coxas, bacia e coluna ocasiona uma hiperlordose, com 
marcha anserina e o sinal de Gowers (levantar miopatico). 
Com a progressao da doenga, alem do deficit motor e da atrofia 
muscular, as retragoes fibrotendineas e as deformidades es- 
queleticas nas extremidades e na coluna estarao presentes. 

0 quadro clinico de doenga neuromuscular pode ser assim 
resumido: 

• hipotonia global; 

• fraqueza muscular (sintoma importante nas doengas neuro¬ 
musculares); 

• hipo ou arreflexia profunda; 

• dificuldades na sucgao, deglutigao e respiragao; 

• diagnostic das doengas neuromusculares. 

Diagnostico 

Exame bioquimico 

Dosagem serica da creatinofosfoquinase (CPK) e muito utili- 
zada em casos de suspeita de doenga neuromuscular; sua ele- 
vagao indica comprometimento muscular; porem, nao e urn 
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exame de triagem universal para essas doengas, pois algumas 
doengas motoras nao estao associadas com o aumento da 
CPK. 0 aumento sangufneo da CPK diferencia o comprometi- 
mento muscular do neurogenico, embora, em algumas doen¬ 
gas, o comprometimento seja discreto, como na atrofia espi- 
nal progressiva, e outros estao elevados, como na distrofia 
muscular de Duchenne (DMD) e de Becker (DMB). 2613 Outra 
enzima solicitada nas doengas neuromusculares e a aldolase, 
que se encontra com niveis elevados. Sao exames de baixo 
custo e disponiveis em varios centros medicos e laboratories 
do Brasil. 3 Algumas situagoes transitorias elevam a CPK, 
como exerefeios fisicos, injegoes intramusculares e traumas. 5 

Eletroneuromiografia (EMG) 

E solicitada com o objetivo de auxiliar na diferenciagao de qua¬ 
dras musculares dos neurogenicos, e o tipo de tragado eletro- 
grafico permite distinguir se o acometimento e de neuronio mo¬ 
tor, de raizes ou nervos perifericos, da jungao mioneural ou da 
libra muscular. 13 Na crianga, e urn exame de dificil execugao, em 
razao da pouca colaboragao do paciente, ocorrendo, assim, em 
algumas situagoes, prejuizos nos registros eletromiograficos. 3 

Biopsia muscular 

E util para a definigao do tipo de miopatia ou para excluir qua¬ 
dras neurogenicos. 0 procedimento e simples, porem invasi- 
vo, e a analise laboratorial realizada no musculo deve ser feita 
por profissional experiente e em centros especializados em 
doengas neuromusculares. 6 E o metodo de diagnostico mais 
importante depois da analise molecular no sangue. A biopsia 
muscular por microscopia optica complementada pela mi- 
croscopia eletronica torna-se necessaria no diagnostico de di- 
ferentes formas de miopatias congenitas com alteragoes estru- 
turais, assim como nas glicogenoses. 12 

Ultrassonografia, tomografia computadorizada 
e ressonancia magnetica musculares 
Sao usadas para o diagnostico e o acompanhamento de pa- 
cientes com doengas neuromusculares. Nesses casos, ha ne- 
cessidade tambem de profissionais experientes. 

Estudo molecular 

E o exame que define o diagnostico etiologico na maioria das 
doengas neuromusculares de causa genetica; porem, sao exa¬ 
mes que nao estao disponiveis em varios centros medicos do 
Brasil e o seu custo e elevado. Algumas doengas neuromuscu¬ 
lares com genes identificados sao: amiotrofia espinal infantil, 
polineuropatia hereditaria sensitivo-motora, distrofia mioto- 
nica congenita, distrofia fascioescapuloumeral, distrofia DMD 
e DMB, miopatias mitocondriais. 4 ’ 8 Os avangos tecnicos mole- 
culares permitem que diversas doengas neuromusculares se- 
jam diagnosticadas pelos testes moleculares inclusive no RN, 
evitando, assim, a EMG e a biopsia muscular. 

Avaliapao cardiologica 

Algumas doengas neuromusculares podem apresentar mio- 
cardiopatia, como as glicogenoses, a distrofia muscular conge¬ 


nita e as mitocondriopatias. De urn modo geral, os pacientes 
com doengas neuromusculares devem ser avaliados periodi- 
camente pelo cardiologista. 

Avaliapao genetica 

As doengas neuromusculares na infancia, na grande maioria, 
sao de origem genetica, entao, o aconselhamento genetico e 
urn componente essencial para as famflias desses pacientes. 3 

Amiotrofia espinhal infantil (AEI) 

E uma doenga hereditaria que se caracteriza pela atrofia mus¬ 
cular secundaria a degeneragao de neuronios motores locali- 
zados no corno anterior da medula espinal. 14 A incidencia des- 
sa patologia e de 1:6.000 a 1:10.000 nascidos vivos, 5 
representa a causa genetica mais comum de obito na infancia 
e e a segunda forma mais frequente de doenga neuromuscular 
na infancia. A frequencia de indivfduos portadores (heterozi- 
gotos para a doenga) e de 1:40 a 60 indivfduos. 5 A AEI e de he- 
ranga autossomica recessiva, embora possa ocorrer, ainda que 
raramente, heranga autossomica dominante e ligada ao 
sexo. 14 ’ 15 

0 gene SMN ( survival motor neuron ) foi identificado no cro- 
mossomo 5ql3. Nessa regiao, existem duas copias homologas 
do gene SMN: uma telomerica chamada de SMN1 e a centro- 
merica SMN2. Acima de 90% dos casos da AEI sao causados 
por delegao homozigotica do gene SMN1. Ambas as copias sao 
transcritas, porem a copia telomerica ( SMN1 ) tern importan¬ 
ce funcional, pois e a copia que esta ausente na AEI. A altera- 
gao genetica do SMN1 e responsavel pela redugao dos niveis 
de protefna do SMN. A falta da protefna SMN resulta na dege¬ 
neragao de motoneuronios localizados no corno anterior da 
medula espinal, causando clinicamente a fraqueza muscular e 
paralisia muscular progressiva e assimetrica. 1617 A delegao e a 
mutagao de ponto no SMN1 causa perda da protefna do SMN , 
resultando na degeneragao do corno anterior da medula espi¬ 
nal. 6 ’ 16 A doenga e causada por mutagao no gene SMN , locali- 
zado no cromossomo 5ql3. 

Varios estudos tern demonstrado que o numero de copias 
do gene SMN2 e maior nos pacientes com AEI tipos II e III do 
que o tipo I. 0 numero de copias do gene SMN2 produz urn fe- 
notipo mais brando, uma vez que o SMN2 e capaz de codificar 
ate 25% da protefna funcional. 1415 Nos indivfduos afetados, o 
numero de copias do gene SMN2 determina a gravidade do 
quadra clfnico. 0 numero de copias do gene SMN2 na AEI tipo 
I sao 2 ou 3, enquanto na tipo II sao 3 copias e na tipo III, de 3 
a 4 copias. 

A ausencia do gene SMN2 nao tern consequencias clfnicas, 
pois os indivfduos normais apresentam 3 copias do gene 
SMN2 e cerca de ate 10% desses indivfduos nao tern nenhuma 
copia do gene SMN2. 

A AEI e uma doenga neuromuscular cuja classificagao e ba- 
seada na idade de aparecimento do infeio dos sintomas. As 
formas mais precoces e mais letais evoluem para insuficiencia 
respiratoria, enquanto as mais leves sao incapacitantes por 
causa da fraqueza muscular, tornando alguns pacientes de- 
pendentes de cadeira de rodas. 14 
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Quadro ch'nico 114 

De um modo geral, o quadro clinico da AEI apresenta sinais e 
sintomas semelhantes e, dependendo da idade do inicio dos 
sintomas, e dassificada em I 7 II e III. Os prindpais sinais e sin¬ 
tomas da AEI sao: fraqueza muscular, hipotonia global, hipo 
ou arreflexia, fasciculagoes, retragoes fibrotendineas e defor- 
midades esqueleticas. 

Tipo I ou doenga de Werdnig-Hoffmann: forma mais grave 
da doenga, de inicio precoce, desde a fase neonatal ate os 6 
meses de vida, com grave comprometimento motor e respira- 
torio (quadro de insuficiencia respiratoria). A crianga apresen¬ 
ta hipotonia global e fraqueza muscular com maior compro¬ 
metimento dos musculos proximais e dos membros inferiores; 
desse modo, apresentam um grave atraso motor e mais de 
90% evoluem para obito antes de 2 anos de idade (a sobrevida 
geralmente esta relacionada ao suporte ventilatorio oferecido), 
os reflexos profundos estao abolidos, a respiragao e abdomi¬ 
nal, ocorre envolvimento dos musculos da face, lingua, man- 
dibula, poupando os musculos extraoculares e os esfinctericos. 
Os lactentes permanecem deitados, flacidos, com pouco movi- 
mento e nao sustentam a cabega; fasciculagoes na lingua tam- 
bem podem ser encontradas. Apresentam, com a evolugao do 
quadro, contraturas esqueleticas e retragoes fibrotendmeas. 

Tipo II (forma intermediaria): inicio antes dos 18 meses, 
com fraqueza e hipotonia menos graves; as criangas chegam a 
sentar sem apoio, porem nao deambulam. Os lactentes afeta- 
dos conseguem sugar e deglutir, e a respiragao e adequada nos 
primeiros meses. Os problemas de deglutigao aparecem poste- 
riormente. As criangas evoluem para fraqueza muscular pro¬ 
gressiva, podem sobreviver ate a idade escolar ou adiante; po¬ 
rem, confinados a uma cadeira de rodas e gravemente 
incapacitados. 

Tipo III (doenga de Kugelberg-Welander): forma leve da 
AEI, com inicio apos os 2 anos de idade, caracterizado por fra¬ 
queza e atrofia muscular de cinturas. A fraqueza e progressiva 
e proximal envolvendo principalmente os musculos da cintu- 
ra pelvica e depois escapular; os pacientes deambulam; as fas¬ 
ciculagoes sao encontradas com maior frequencia na lingua e, 
com menos frequencia, no deltoide, biceps braquial e quadri¬ 
ceps. Normalmente nao ha envolvimento cardiaco e a inteli- 
gencia e normal. 

Diagnostico 

0 mapeamento do gene, em 1990, no cromossomo 5ql3 e a 
identificagao do gene SMN em 1995 constituem passos impor- 
tantes para o diagnostico da AEI. 614 Em casos suspeitos de 
AEI o primeiro exame a ser solicitado e o estudo genetico do 
SMN (delegao desse gene). Outros exames sao utilizados, 
quando o estudo genetico nao for realizado com a eletroneuro- 
miografia de membros e a biopsia muscular. 2 0 locus genetico 
de todas as tres formas da AEI esta no cromossomo 5. 

Tratamento 2 ’ 5 ’ 14 ’ 17 

A AEI e uma patologia genetica, debilitante e progressiva, que 
necessita de cuidados especiais capazes de prolongar e melho- 
rar a qualidade de vida do paciente. Entre esses cuidados, esta 


a terapia de suporte, uma vez que nao existe tratamento far- 
macologico disponivel na atualidade para AEI. 

A terapia de suporte e realizada com a equipe multidiscipli- 
nar e envolve suporte respiratorio, nutritional, cuidados orto- 
pedicos e fisioterapia respiratoria e motora (para prevenir as 
deformidades osseas e as complicagoes respiratorias). Os cui¬ 
dados respiratorios sao de extrema importancia, por causa da 
fraqueza muscular e da posigao quase frequentemente deita- 
da; os pacientes apresentam uma capacidade limitada para 
tossir ocorrendo retengao de secregoes e infecgoes respirato¬ 
rias recorrentes. Nos cuidados nutricionais, as criangas com 
AEI podem apresentar refluxo gastroesofagico, constipagao 
intestinal, distensao abdominal e dificuldade para o esvazia- 
mento gastrico. 

A partir dos avangos da genetica e da fisiopatologia da AEI, 
varias estrategias terapeuticas tern sido investigates para o 
tratamento, principalmente para aumentar o nivel da proteina 
SMN2. Algumas medicagoes sao consideradas para aumentar 
os niveis endogenos de proteina SMN2, como as inibidoras de 
histonas deacetilases, acido valproico, fenilbutirato, hidroxiu- 
reia e indoprofeno. Entretanto, na atualidade, ainda nao exis¬ 
te tratamento efetivo e eficaz que tenha sido aprovado para a 
AEI. Outras estrategias sao neuroprotegao, terapia genica e 
uso de celulas tronco embrionarias. 15 Outra estrategia terapeu- 
tica e sem relagao com o mecanismo molecular ou biologico 
exposto anteriormente e a utilizagao do beta-2 agonista albu¬ 
terol (salbutamol). Acredita-se que o seu efeito anabolizante 
induza hipertrofia e previna atrofia muscular com danos a li¬ 
bra muscular. 5 

Na atualidade, nao ha terapeutica especifica para o trata¬ 
mento da AEI, e sim suporte com cuidados paliativos. A com- 
plicagao mais grave e a insuficiencia respiratoria, cujo manejo 
do tratamento melhorou em virtude dos avangos tecnologicos 
de suporte ventilatorio. 

Distrofias musculares 

De um modo geral, as distrofias musculares sao doengas here- 
ditarias lenta ou rapidamente progressivas que afetam sobre- 
tudo o musculo estriado e que tern em comum, na biopsia 
muscular, um padrao de necrose e regeneragao muscular. 1318 
As distrofias musculares sao um grupo de doengas neuromus- 
culares hereditarias com fenotipos variados. 14 

A partir do descobrimento do gene da DMD e, posterior- 
mente, o produto, a proteina distrofina, durante os ultimos 
anos tern ocorrido varias descobertas relacionadas a estrutura e 
fungao do sarcolema, que e importante para a sobrevivencia e a 
integridade da fibra muscular. A partir das tecnicas de biologia 
molecular, varias proteinas dos musculos foram identificadas, 
entre elas a alfa-2 laminina (merosina) e o colageno 6, e outras 
proteinas do sarcolema, como a disferlina, calpaina, caveolina 
e proteinas da membrana celular (emerina), cujos defeitos pro- 
duzem diferentes formas clinicas de distrofias musculares. 

A ruptura do sarcolema decorrente da alteragao da proteina 
do complexo transmembrana leva a destruigao da fibra mus¬ 
cular e, por isso, a maioria das distrofias musculares apresenta 
aumento das enzimas musculares, principalmente a CPK. Em 
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outro grupo de distrofias musculares, o aumento da CPK e dis- 
creto em razao da degeneragao lenta e gradual do musculo 
(distrofia fascioescapuloumeral e distrofia de Emery-Dreyfuss). 

Distrofinopatias 

Sao distrofias musculares que incluem a DMD e a DMB. Sao 
disturbios de heranga recessiva e ligadas ao cromossomo X e 
afetam sobretudo as musculaturas esqueletica e cardiaca. 5 A 
mutagao genetica para os pacientes de DMD e DMB localiza- 
-se no brago curto do cromossomo X, no Xp21. A doenga se 
deve a mutagao do gene da distrofina, que e uma protema lo- 
calizada junto ao sarcolema cuja fungao e manter a integrida- 
de da membrana da fibra muscular. 13 A ausencia da proteina 
distrofina leva a uma necrose progressiva do musculo, com 
perda da marcha independente na adolescencia, cardiomiopa- 
tia, insuficiencia respiratoria e morte prematura nos indivi- 
duos afetados e deterioragao continua das fibras musculares 
(necrose muscular) com substituigao do tecido muscular por 
gordura e tecido conectivo. Nas DMD, ha deficiencia total da 
distrofina, enquanto na DMB, a deficiencia e parcial, produ- 
zindo urn quadro mais leve. 

De urn modo geral, nas distrofinopatias, os primeiros mar- 
cos do desenvolvimento sao atingidos e a marcha ocorre nor- 
malmente na grande maioria dos casos. A DMD e a doenga 
neuromuscular mais frequente na infancia, com uma inciden- 
cia de 1:3.500 nascidos do sexo masculino. 6 ’ 18 0 quadro clinico 
tern o seu inicio entre 3 e 5 anos, e as criangas apresentam 
quedas frequentes ao chao e dificuldades para levantar, correr 
e subir escadas. 0 exame fisico mostra fraqueza simetrica, ini- 
cialmente da musculatura pelvica. A marcha e anserina e o pa- 
ciente assume uma posigao de hiperlordose, ocasiao em que 
estao presentes o sinal de Gowers e a hipertrofia de panturri- 
lhas; a perda da marcha voluntaria ocorre entre 9 e 12 anos de 
idade. Alguns fatores podem contribuir para a crianga perder a 
capacidade para deambular, como o aparecimento de defor- 
midades nos membros inferiores, aumento do peso corporal, 
imobilizagao prolongada e ate quadros depressivos. Com a 
progressao da doenga, ocorre comprometimento dos mem¬ 
bros superiores e da musculatura respiratoria. A escoliose e as 
retragoes musculares tornam-se mais evidentes apos o confi- 
namento da crianga na cadeira de rodas. Cerca de 30 a 50% 
dos pacientes com DMD tern deficiencia intelectual; o com¬ 
prometimento cardiaco torna-se mais evidente com a progres¬ 
sao da doenga. A maioria dos pacientes falece na 2- decada de 
vida por insuficiencia respiratoria ou cardiaca. Na DMB, a fre¬ 
quence e de 1:18.518 nascidos vivos do sexo masculino 18 e o 
quadro clinico e mais brando. 0 quadro clinico inicia-se apos 
os 5 anos, e a perda da deambulagao ocorre a partir dos 16 
anos. Os pacientes apresentam quadro clinico semelhante a 
DMD, com postura hiperlordotica, marcha anserina e fraqueza 
muscular nas porgoes proximais dos membros inferiores, o 
comprometimento cardiaco e maior e o obito ocorre entre a 2- 
e a 3 a decada de vida. Com o passar do tempo, a fraqueza mus¬ 
cular desencadeia urn quadro respiratorio com tosse fraca e 
ineficaz para a higiene das vias aereas, propiciando infecgoes 
pulmonares de repetigao. Geralmente o obito ocorre por com- 


plicagoes pulmonares, aspiragao de corpo estranho e obstru- 
gao de vias aereas. 

Diagnostico de DMD e DMB 

1. Dosagem serica da CPK: encontra-se elevada 5 a 10 vezes do 
valor normal. 

2. Eletroneuromiografia: diferencia a distrofia muscular de qua¬ 
dros neurogenicos. 0 padrao e miopatico, mas nao especifico 
paraDMD/DMB. 

3. Biopsia muscular: mostra alteragoes distroficas, e a ausencia 
dessas alteragoes nao descarta a existence de distrofia mus¬ 
cular. 

4. Avaliagao cardiaca: radiografia de torax, eletrocardiograma e 
ecocardiograma e avaliagoes periodicas com especialista (car- 
diologista). 

5 Teste molecular: reagao em cadeia da polimerase (PCR) no 
sangue para a mutagao do gene da distrofia e o teste para con- 
firmar o diagnostico das distrofinopatias (70%). Em casos em 
que ha confirmagao diagnostica, a biopsia muscular pode ser 
adiada; porem, se o exame no sangue for normal e a suspeita 
clinica persistir, a imuno-histoquimica especifica para distro¬ 
fina, realizada em cortes de biopsia muscular, detecta 30% 
dos casos que nao apresentem alteragoes na tecnica da PCR. 

Tratamento 19 

Os pacientes com DMD utilizam glicocorticoides como a pred- 
nisona (0,75 mg/kg/dia) ou o deflazacorte (mais usado por 
ter menos efeitos colaterais - 0,75 mg/kg/dia). Urn dos obje- 
tivos e reduzir a necrose das miofibras, que acontece nas dis¬ 
trofias musculares. Ocorre melhora inicialmente da forga mus¬ 
cular; porem, os efeitos colaterais desses farmacos, em longo 
prazo, devem ser considerados e incluem ganho de peso e os- 
teoporose, que podem contribuir para a piora do quadro clini¬ 
co. 5,13 Varios estudos demonstram que casos de DMD tratados 
precocemente (paciente com marcha preservada) tern uma 
melhora do prognostico no longo e no curto prazo, mantendo 
o paciente deambulando por mais tempo do que se esperaria 
sem tratamento. 

Doenga de Pompe 

A doenga de Pompe, tambem chamada de glicogenose tipo II 
ou deficiencia de maltase acida, e uma doenga de heranga au- 
tossomica recessiva. 11 

A doenga de Pompe e uma doenga neuromuscular que de- 
corre de uma deficiencia hereditaria da enzima lisossomica al- 
faglicosidase acida (GAA), responsavel pela quebra do glicoge- 
nio nos lisossomos das celulas. 0 acumulo do glicogenio 
ocorre nas celulas musculares resultando na deterioragao pro¬ 
gressiva da fungao muscular. A ausencia da atividade enzima- 
tica na forma infantil da doenga de Pompe resulta em deposi¬ 
ts anormais de glicogenio nos musculos esqueleticos, 
coragao e musculatura lisa, levando a cardiomiopatia hiper- 
trofica, hipotonia, fraqueza muscular, insuficiencia respirato¬ 
ria e obito. 6 A hipotonia e o resultado do deposit de glicoge¬ 
nio no cerebro, na medula e no musculo, produzindo urn 
quadro misto de hipotonia central e periferica. 
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Acomete os pacientes em qualquer idade. Possui, basica- 
mente, duas formas clinicas: antes de 1 ano ( infantile-onset ), 
quando ocorre fraqueza muscular, hipotonia, o bebe nao sus- 
tenta a cabega, dando-lhe urn aspecto de bebe de pano (hipo- 
tonico), hepatomegalia, dificuldades na respiragao e compro- 
metimento cardiaco grave. Como essa forma e rapidamente 
progressiva, a rapidez na identificagao e no reconhecimento 
dos sinais clinicos e de extrema importancia. A outra forma 
clinica e a tardia, a partir de 1 ano (late-onset ), quando ocorre 
fraqueza muscular nos membros e no tronco, sem envolvi- 
mento cardiaco. 6 

Algumas doengas entram no diagnostico diferencial da 
doenga de Pompe na forma infantil, como AEI tipo I, distrofia 
muscular congenita e algumas mitocondriopatias. Na forma 
tardia, as principais doengas que entram no diagnostico dife¬ 
rencial sao distrofias, doengas da jungao neuromuscular e AEI 
tipo II e III. 

Diagnostico 

Uma vez estabelecida a suspeita clinica, a confirmagao do 
diagnostico requer a demonstragao da atividade da enzima 
GAA diminuida ou ausente, ou a analise do gene GAA, com- 
provando a presenga de mutagoes. As mutagoes na GAA cau- 
sam a doenga. 

0 diagnostico da doenga de Pompe nao e facil, pois as ca- 
racteristicas clinicas sao semelhantes a outras doengas neuro- 
musculares que afetam diferentes faixas etarias. Uma vez es- 
tabelecido o diagnostico, o cuidado multidisciplinar e 
essencial para otimizar os resultados do tratamento em todos 
os pacientes com a doenga de Pompe. 0 diagnostico da doen¬ 
ga de Pompe e estabelecido por meio da biopsia muscular em 
fibroblastos ou em outros tecidos, com a demonstragao de que 
a atividade da enzima esta deficitaria. Urn metodo simples, ra- 
pido e barato e urn exame que consiste em algumas gotas de 
sangue do paciente em papel filtro (DBS - dried blood spot ) 
com dosagem da atividade enzimatica da GAA (pode estar 
com niveis baixos ou ausentes). Nos casos positivos, o diag¬ 
nostico deve ser confirmado pela demonstragao da baixa ativi¬ 
dade enzimatica da GAA por outros metodos padronizados 
em celulas especificas ou pelo sequenciamento do gene GAA 
comprovando a presenga de mutagoes conhecidas em ambos 
os alelos. 

Tratamento 

E baseado na terapia de reposigao enzimatica com o Myozy- 
me® endovenoso a cada 15 dias. Ate o momento, a doenga de 
Pompe e a unica doenga neuromuscular com tratamento ja es¬ 
tabelecido. Ha necessidade tambem de abordagem multidisci¬ 
plinar, em virtude de urn amplo espectro de manifestagoes cli¬ 
nicas e diferentes tipos de incapacidade funcional. 

Considerapoes finais 

Urn ponto importante a ser considerado nas doengas neuro- 
musculares e durante urn procedimento anestesico, uma vez 
que deveria ter a participagao da equipe multidisciplinar, em 
razao do envolvimento de varios sistemas. 0 paciente pode 


apresentar complicagoes cardiacas, pulmonares, gastrointes¬ 
tinal e outras. A consulta pre-anestesica e de fundamental 
importancia para os pacientes com doenga neuromuscular, 
evitando as complicagoes e resultados danosos aos pacientes. 
Algumas doengas neuromusculares tern predisposigao para a 
hipertermia maligna, que resulta de uma cascata hipermeta- 
bolica depois da exposigao com anestesico inalado, como o 
halotano ou a succinilcolina. 0 quadro clinico da hipertermia 
maligna e caracterizado por rabdomiolise, acidose latica, hi¬ 
pertermia e coagulagao intravascular disseminada. 20 

0 tratamento das doengas neuromusculares envolvem su- 
porte respiratorio, tratamento das infecgoes respiratorias, su- 
porte nutricional, prevengao e corregao das contraturas, su- 
porte para andar e sentar, alem de terapias para fala e uso de 
comunicagao alternativa, assim como apoio psicologico para 
os pais e pacientes. De urn modo geral, a participagao de uma 
equipe multidisciplinar no tratamento do paciente e de funda¬ 
mental importancia nas doengas neuromusculares, uma vez 
que a grande maioria dessas afecgoes nao tern terapeutica es- 
pecifica, e a participagao de varios profissionais auxiliam na 
prevengao das complicagoes e na melhora da qualidade de 
vida. 21 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que a grande maioria das doengas 
neuromusculares na infancia e determinada 
geneticamente. 

• Reconhecer que as doengas neuromusculares 
apresentam um largo espectro de manifestagoes 
clinicas dependendo do local acometido, que varia 
entre corno anterior da medula, nervo periferico, 
jungao mioneural e musculo. O diagnostico, na grande 
maioria das vezes, se da pela analise molecular. 

• Lembrar que o quadro clinico mais frequente nas 
doengas neuromusculares e hipotonia global (RN e 
lactente), fraqueza muscular, hiporreflexia ou arreflexia 
dos reflexos profundos e disturbios de respiragao, 
sucgao e deglutigao. 

• Saber que as doengas neuromusculares comentadas 
neste capftulo sao as mais frequentes na infancia: 
distrofia muscular de Duchenne e amiotrofia espinal 
infantil, enquanto a patologia com tratamento ja 
estabelecido e a doenga de Pompe, com terapia de 
reposigao enzimatica. 
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NEUROPATIAS PERIFERICAS 
EM CRIANCAS E 
ADOLESCENTES 

Alexandra Prufer de Queiroz Campos Araujo 
Anita Seixas Dias Saporta 


Definigao 

Neuropatia periferica refere-se a qualquer disturbio, agudo ou 
cronico, focal ou generalizado, de causa variada, que decorre 
de lesao do nervo periferico. Manifestam-se por sintomas e si- 
nais motores e/ou sensitivos e/ou autonomies. Podem en- 
volver lesao da bainha de mielina e/ou axonio. 

As neuropatias perifericas podem ser classificadas pela sua 
topografia ou por sua evolugao temporal. 

1. Classificagao topografica: 

a. mononeuropatia - envolvimento de urn unico nervo peri¬ 
ferico; 

b. mononeuropatia multipla - envolvimento de mais de urn 
nervo periferico; 

c. polineuropatia - envolvimento difuso dos nervos perifericos. 

2. Classificagao temporal: 

a. agudas: 

• por efeitos de agentes toxicos: arsenico, chumbo, he- 
xano (solventes, cola), organofosforados, talio; 

• medicamentos: amiodarona, cisplatina, dapsona, hi- 
dralazina, isoniazida, metronidazol, nitrofurantoina, 
antirretrovirais analogos dos nucleosideos (ddC, ddl, 
d4T), fenitoina, piridoxina, vincristina, hipervitami- 
nose (B6); 

• processos infecciosos: difteria; 

• processos inflamatorios: polineuropatia inflamatoria 
aguda ou smdrome de Guillain-Barre; 

• trauma; 

• vascular; 

b. cronicas: 

• de causa hereditaria; 

• associado a doengas sistemicas: diabete, smdrome de 
Churg-Strauss, purpura de Henoch-Schonlein, doen- 
ga inflamatoria intestinal, artrite juvenil idiopatica, 
poliarterite nodosa, Sjogren, lupus, granulomatose de 
Wegener, insuficiencia renal, hipovitaminoses (Bl, B2, 
B6, B12, E), doenga celiaca, hipotireoidismo; 

• infecciosa: hanseniase; 


• inflamatoria: polineuropatia inflamatoria desmielini- 
zante cronica. 

Neste capitulo, serao abordadas a smdrome de Guillain-Barre 
(SGB), como exemplo de neuropatia periferica aguda inflama¬ 
toria autoimune, e a doenga de Charcot-Marie-Tooth (CMT), 
como exemplo de neuropatia periferica cronica geneticamen- 
te determinada. 

Smdrome de Guillain-Barre 

Epidemiologia 

A SGB e a principal causa de fraqueza aguda de causa neuro¬ 
muscular, com incidencia anual mundial de 1,3 a 2 por 
100.000. A natureza inflamatoria da lesao do nervo periferico 
pode envolver a bainha de mielina (forma desmielinizante) ou 
o axonio (forma axonal). Tern uma fisiopatogenia que parte de 
urn processo deflagrador, infecgao ou imunizagao, a partir do 
qual a resposta imunologica e voltada para outros alvos, e nao 
apenas ao agente que a disparou. Dessa forma, uma infecgao 
pelo Campylobacter jejuni pode desencadear a produgao de 
autoanticorpos com reagao cruzada para epitopos do axonio. 1 

Quadro clinico 

A queixa inicial pode ser de dor nas pernas, que logo e seguida 
de forma insidiosa e progressiva por fraqueza muscular dos 
membros inferiores. Dessa forma, surgem dificuldades para 
pular e correr, levantar-se do chao e dificuldade gradativa na 
marcha, com quedas podendo evoluir para perda da marcha e 
ate mesmo da capacidade de se sentar. Esse quadro pode ser 
ou nao precedido em 4 semanas por urn quadro de infecgao de 
vias aereas ou gastrointestinal, ou ainda de imunizagoes. 12 

0 auge da fraqueza costuma ocorrer em ate 9 dias, seguin- 
do-se uma estabilizagao nesse pior patamar, para, em cerca de 
2 a no maximo 4 semanas, comegar uma recuperagao gradual 
que pode durar meses. 12 

Apesar de as manifestagoes motoras chamarem mais a 
atengao do leigo, o envolvimento inflamatorio do nervo perife- 
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rico pode ocasionar sintomas e sinais sensitivos e autonomi- 
cos (retengao ou incontinencia fecal e vesical, arritmias car- 
diacas ou alteragoes da pressao arterial, anidrose ou diaforese). 

Podem ainda estar envolvidos os nervos cranianos, particu- 
larmente o nervo facial e o nervo frenico. Este ultimo determi- 
na a fraqueza diafragmatica com insuficiencia ventilatoria. 1 ’ 2 

Ao exame neurologic, confirma-se a presenga da paresia 
arreflexa, associada ou nao a achados sensitivos ou autonomi- 
cos, caracterizando uma sindrome de topografia radicular ou 
de nervo periferico simetrica. Nao ha nivel sensitivo (situagao 
que sugeriria uma sindrome medular). 12 

Diagnostico 

0 diagnostico na l a semana de doenga e fundamental, no en- 
tanto, nessa fase, ele deve serbaseado apenas no quadro clini- 
co da fraqueza ascendente progressiva associada a presenga 
de arrebexia. 12 

As alteragoes caracteristicas no exame do liquido cefalorra- 
quidiano (LCR), a dissociagao albuminocitologica e a elevagao 
do teor proteico sem elevagao da celularidade ocorrem, em ge- 
ral, a partir da 2- semana de doenga. Seu pico de elevagao 
ocorre na 4- a 6- semana de doenga. 12 

A eletroneuromiograha (ENMG) ajuda no prognostic e na 
debnigao do diagnostico. Os casos com envolvimento apenas da 
mielina (aumento de latencia, diminuigao de velocidade de con- 
dugao na condugao neural) tern prognostic melhor que as for¬ 
mas axonais (diminuigao de amplitude dos potenciais de agao). 12 

Tratamento 

0 suporte com monitoragao dos sinais de acometimento auto- 
nomico (frequencia cardiaca, pressao arterial) e ventilatorio 
(capacidade vital forgada, pico de fluxo de tosse) sao funda¬ 
mentals. A morbidade da SGB e diretamente relacionada a es- 
sas complicagoes. A bsioterapia deve ser instituida precoce- 
mente. Realizar mudangas de decubito, evitar posturas 
viciosas e evitar acumulo de secregoes ajudam na prevengao 
de complicagoes como escaras, atelectasia, entre outros. 

Para pacientes com menos de 7 dias de evolugao e nas for¬ 
mas graves, o uso de medidas que neutralizem os anticorpos 
circulates ajuda a reduzir o tempo de hospitalizagao, reduz o 
numero de casos que precisa de ventilagao e aceleram a recu- 
peragao. Nesse sentido, pode-se optar por urn dos esquemas 
abaixo: 

• plasmaferese 50 mL /kg/ dose, em 4 a 5 vezes; 3 

• imunoglobulina endovenosa 0,4 g/kg/ dia, por 5 dias. 4,5 

Desafios 

0 grande desabo e realizar o diagnostico clinic e iniciar a 
abordagem dentro da janela terapeutica, possibilitando a pre¬ 
vengao das complicagoes que sao as causas da mortalidade na 
SGB. 

Doenga de Charcot-Marie-Tooth (CMT) 

Epidemiologia 

A CMT e a doenga neurologica hereditaria mais frequente no 
mundo, com prevalencia de 1:2.500 pessoas. Na infancia, 70% 


dos casos de polineuropatia sao hereditarios e, dentre esses, 
CMT e a causa mais prevalente. 6 7 

A maioria dos casos e de heranga autossomica dominante, 
embora formas ligadas ao X e autossomicas recessivas nao se- 
jam incomuns. Mutagoes pontuais e variagoes no numero de 
copias genicas em mais de 70 genes responsaveis pela manu- 
tengao da estrutura ou funcionamento dos neuronios periferi- 
cos (neuronios motores e sensitivos) e/ou das celulas de 
Schwann (que formam a bainha de mielina) ja foram associa- 
das a doenga ate o momento. Dentre esses, as alteragoes en- 
contradas em 4 genes - o PMP22 (peripheral myelin protein 
22), o GJB1 (gap junction protein beta J), o MFN2 (mitofusin 2) e 
MPZ (myelin protein zero ) - sao responsaveis por mais de 90% 
dos casos com teste genetic positivo. 6 ' 8 

Classificagao 

CMT e o eponimo mais utilizado para se referir a doengas do 
grupo das neuropatias perifericas hereditarias, antes tambem 
conhecido pela sigla HMSN (hereditary motor-sensory neuro¬ 
pathy ), acronimo do termo em ingles para neuropatia heredi¬ 
taria sensitivomotora. 6 ’ 7 

A CMT e classibcada em 5 tipos principals, baseados em ca¬ 
racteristicas anatomopatologicas, neurohsiologicas e de he¬ 
ranga genetica em: 

• CMT1 ou desmielinizante e autossomica dominante (ou 
HMSN1); 

• CMT2 ou axonal e autossomica dominante (ou HMSN2); 

• CMT3 ou sindrome de Dejerine-Sottas (ou HMSN3); 

• CMT4 ou com heranga recessiva; 

• CMTX ou com heranga ligada ao X. 

A medida que genes especibcos foram descobertos, subtipos 
identibcados por letras foram adicionados a essa classibcagao 
(p.ex., CMT1A-PMP22, CMT1B-MPZ, CMT2A-MFN2, CM- 
T1X-GJB1). 6,7 

Dentro do espectro de polineuropatias hereditarias relacio- 
nadas ao termo CMT, existem fenotipos com caracteristicas 
distintas que sao classibcados separadamente. Sao estes: 

• neuropatia periferica hereditaria com suscetibilidade a parali- 
sia por pressao ou HNPP (do ingles hereditary neuropathy 
with liability to pressure palsies); 

• neuropatia periferica hereditaria puramente motora ou HMN 
(do ingles hereditary motor neuropathy); 

• neuropatia periferica hereditaria puramente sensitiva asso¬ 
ciada a disautonomia ou HSAN (do ingles hereditary sensory 
autonomic neuropathy). 6J 

Quadro clinico 

A polineuropatia periferica do tipo comprimento-dependente 
(padrao luvas e botas) sempre e o sintoma principal de todos 
os tipos de CMT, podendo estar isolada ou associada a outros 
sintomas. 0 fenotipo “classic” e caracterizado por inicio dos 
sintomas nas primeiras duas decadas de vida, fraqueza distal, 
perda sensitiva, deformidades dos pes (pes cavos e dedos-em- 
-martelo), e ausencia de rebexos aquileus. Esse tambem e o fe¬ 
notipo mais encontrado no subtipo mais frequente da doenga, 
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CMT1A, que e causado pela duplicagao do gene PMP22 (peri¬ 
pheral myelin protein 22), localizado no cromossomo 17pll.2. 6 ' 8 

0 pediatra geral deve estar atento a sinais muitas vezes dis- 
cretos e inespecificos que podem representar o inicio da doen¬ 
ga, como: atraso do desenvolvimento motor e caminhar na 
ponta dos pes, junto com queixas de tropegos e quedas fre- 
quentes em pre-escolares; e lesoes repetitivas nos tornozelos, 
dificuldades em atividades esportivas e correr mais lentamen- 
te que colegas da mesma idade, em escolares e adolescentes. 6 ' 8 

Discrepancy significativa entre a intensidade dos sintomas 
e a fraqueza ou deficit sensitivo ao exame e muito comum. 
Criangas nao se queixam muito de dormencia, formigamento, 
caibras ou dor, mesmo que a perda sensitiva seja evidente. Os 
primeiros sinais de fraqueza das maos podem nao ser eviden- 
tes ate que a crianga apresente problemas para se vestir, amar- 
rar os sapatos ou escrever. 

Geralmente, a doenga tern urn curso longo e lentamente 
progressivo, porem alguns pacientes podem ser gravemente 
comprometidos desde a infancia. A neuropatia congenita hi- 
pomielinizante e a sindrome de Dejerine-Sottas sao historica- 
mente descritas como formas clinicas infantis raras e graves 
de CMT, mas atualmente sabe-se que sao quadros pertencen- 
tes ao amplo espectro das neuropatias desmielinizantes. A 
principal diferenga entre elas e a idade de inicio dos sintomas 
dos pacientes; a primeira e responsavel por quadro neurologi- 
co grave em neonatos, e a segunda, em lactentes. Ambas apre- 
sentam caracteristicas comuns com as da sindrome do bebe 
hipotonico: hipotonia generalizada inespecifica; displasia de 
quadril; sucgao deficiente; e, nos mais graves, problemas res- 
piratorios. Mutagoes de novo dos genes MPZ (myelin protein 
zero), PMP22 e EGR2 (early growth factor 2) estao tipicamente 
associadas as duas formas, mas nao exclusivamente a elas. 6 ' 8 

Diagnostico 

A CMT deve fazer parte do diagnostico diferencial de qualquer 
crianga com suspeita de neuropatia comprimento-dependen- 
te, e a historia familiar negativa nao exclui o diagnostico, pois 
existem muitos casos decorrentes de mutagoes novas. 6 7 

Nao e incomum obter o diagnostico de CMT em casos ini- 
cialmente considerados adquiridos e que apresentaram falha 
terapeutica ao uso de imunossupressores, ou ainda em casos 
nos quais a crianga estava em tratamento para outra patologia 
e apresentou inicio ou agravamento de urn quadro de neuro¬ 
patia antes sutil. Algumas drogas, normalmente neurotoxicas 
e ja citadas no inicio deste capitulo, sao responsaveis por piora 
clinica de pacientes com CMT, sendo a vincristina a droga de 
mais alto risco. 67 

A investigagao diagnostica ideal deve sempre incluir a 
ENMG como exame complementar para confirmar a presenga 
de neuropatia periferica e determinar o seu padrao neuropato- 
logico de acordo com a velocidade de condugao nervosa (VCN) 
(VCN do nervo mediano: desmielinizante < 35 m/s; interme¬ 
diary = 35 a 45 m/s; axonal > 45 m/s). 6 ' 8 

A biopsia de nervo e indicada quando a neuropatia e tao 
grave que a ENMG nao consegue definir seu padrao ou se exis- 
te forte suspeita de neuropatia adquirida (p.ex., neuropatia 


por vasculite), pois permite a pesquisa de achados classicos 
como o espessamento dos nervos e o padrao “bulbo-de-cebo- 
la”, que representa ciclos de desmielinizagao e remielinizagao, 
causados por intensa produgao de bainha de mielina defeituo- 
sa e redundante, em uma tentativa ineficaz de regeneragao 
neuronal nos tipos desmielinizantes, ou o achado de diminui- 
gao do numero de axonios nos tipos axonais. A biopsia pode 
ser desnecessaria quando a testagem genetica dos principais 
genes estao disponiveis. 6 ' 8 

Pacientes com CMT necessitam de acompanhamento roti- 
neiro por medicos neurologistas e ortopedistas, alem de ou- 
tros especialistas, entre eles, fisioterapeutas e terapeutas 
ocupacionais. A investigagao genetica deve ser feita por gene- 
ticista, mas existem fluxogramas disponiveis e utilizados in- 
ternacionalmente que podem auxiliar o pediatra geral na deci- 
sao de quais genes pesquisar, se necessario. Vale lembrar que 
a realizagao de urn teste genetico so deve ser feita por decisao 
do paciente ou de seus responsaveis (quando os pacientes sao 
menores de idade) e com aconselhamento genetico profissio- 
nal adequado. 6 ' 8 

Tratamento 

Nao ha cura para a CMT, e alguns ensaios clinicos realizados 
nao mostraram em humanos os bons resultados obtidos em 
modelos animais (p.ex., vitamina C). Por essa razao, tecnicas 
de reabilitagao constituem a principal estrategia terapeutica 
para CMT no momento. 6,7 

A fisioterapia deve trabalhar o fortalecimento muscular, 
alongamento e equilibrio, para se manter a mobilidade desses 
pacientes. Hidroterapias e natagao podem ser uteis para 
fortalecimento da musculatura axial e prevengao de escoliose. 
A terapia ocupacional deve prover aos pacientes utensilios e 
metodos para a realizagao de tarefas de rotina diaria, particu- 
larmente auxiliando as criangas na realizagao de suas tarefas 
escolares. 6 ’ 7 

Pacientes com fraqueza significativa de pes e tornozelos 
devem ser avaliados quanto a necessidade de orteses que limi- 
tern o movimento do tornozelo, especificamente a dorsiflexao 
excessiva na fase de apoio terminal da marcha e/ou flexao 
plantar durante a oscilagao. Cirurgias ortopedicas devem ser 
indicadas apenas quando outras tecnicas de suporte foram 
utilizadas com todo seu potencial e nao obtiveram mais suces- 
so em corrigir limitagoes funcionais causadas pela progressao 
da doenga. 6 7 

Alguns estudos mostraram que a dor, mais especificamente 
caibras nos membros inferiores, e urn dos principais fatores 
que afetam de modo negativo a qualidade de vida de pacientes 
pediatricos com CMT. Ela nao e do tipo neuropatico e costuma 
estar relacionada a problemas estruturais e funcionais nos 
membros inferiores ou a caibras. As dores por calosidades 
plantares estao relacionadas a distribuigao anormal do peso 
sobre os pes, e palmilhas especiais podem ajudar, mas inter- 
vengoes cirurgicas costumam ser necessarias evolutivamente. 
As caibras musculares ocorrem tipicamente dos musculos gas- 
trocnemios e estao frequentemente relacionadas a diminui- 
gao da flexibilidade do tornozelo e ao andar na ponta dos pes. 
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Dores nos joelhos e quadris estao relacionadas aos mecanis- 
mos de compensagao da marcha anormal. Medicamentos 
como gabapentina, pregabalina, relaxantes musculares e anti- 
-inflamatorios podem ser uteis, mas sao inadequados para uso 
cronico. 0 manejo da dor e das caibras e dificil, mas o trata- 
mento fisioterapico e intervengoes ortopedicas definitiva- 
mente ajudam e devem ser sempre implementados de acordo 
com a gravidade do caso. 67 

Recentemente, uma escala que fornece urn escore de defi¬ 
cit funcional foi criada especificamente para a populagao pe- 
diatrica, a CMTPedS (CMTPedS.org). A escala aborda 7 areas 
de medigoes: forga, destreza, sensibilidade, marcha, equilf- 
brio, potencia e resistencia. Ela apresenta grande potencial 
para se avaliar a progressao da doenga e deve ser muito util 
para avaliagao terapeutica em futuros ensaios clinicos. * 1 2 3 4 5 6 7 8 

Prevengao 

Pacientes com diagnostic genetico positivo podem prevenir a 
transmissao da CMT para geragoes futuras por meio de tecni- 
cas de fertilizagao in vitro assistida, com a pre-selegao de ovos 
fertilizados que nao tenham a mutagao. 0 aconselhamento ge¬ 
netico apropriado e fundamental na orientagao do planeja- 
mento familiar de pacientes com CMT. 7 8 

Desafios 

Muitas mutagoes genicas e potenciais mecanismos causado- 
res de doenga foram estudados nos ultimos anos e espera-se 
que, com novas tecnicas de biologia molecular e celular, novos 
tratamentos para estabilizar ou curar as diferentes formas de 
CMT sejam desenvolvidos em urn futuro proximo. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Relacionar queixas de alteraqoes na marcha com a 
possibilidade de neuropatia periferica nas crianpas. 

• Considerar o diagnostico de SGB nos casos em que 
esses sintomas se desenvolvem de forma aguda ou 
subaguda. 

• Considerar o diagnostico de CMT em casos de evolugao 
desses sintomas de forma lentamente progressiva. 

• Iniciar os cuidados terapeuticos para os casos de 
provavel SGB em ate 7 dias do inicio, mesmo sem a 
confirmagao laboratorial. 

• Saber que a doenga de CMT tern formas de heranga 
diferentes e, desse modo, o aconselhamento genetico 
tambem e diferente. 
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CAPITULO 12 


ACIDENTE VASCULAR 
CEREBRAL NA INFANCIA 

Maria Valeriana Leme de Moura-Ribeiro 


Nas duas ultimas decadas, o acidente vascular cerebral (AVC) 
no perfodo perinatal, na infancia e adolescencia tem sido pro- 
gressivamente reconhecido e valorizado em muitos paises. Es- 
tudos populacionais de AVC, observando a idade de 29 dias de 
vida a 18 anos, apresentam estimativa de 2,4 a 13 criangas por 
100.000 habitantes/ano, com media de casos fatais entre 5 e 
10%. Na avaliagao evolutiva de longo prazo dos sobreviventes, 
constatam-se, em 50%, deficiencias motoras, comprometi- 
mento da linguagem, do comportamento e do aprendizado, 
com elevado custo economico e social, alem do envolvimento 
emocional da farmlia e dos cuidadores. Adicionalmente, 30% 
das criangas acometidas podem apresentar recorrencia do AVC. 
Dentro desse contexto, neonatologistas, pediatras e neurologis- 
tas pediatricos tern procurado solucionar dificuldades relacio- 
nadas a: identificagao de sintomas e sinais para o diagnostic; 
fatores de risco cardiaco, hematologico, infeccioso, metabolic 
e outros; exames laboratoriais e de imagens que comprovem o 
diagnostic de AVC isquemico arterial (AVCI), AVC hemorragi- 
co (AVCH) e trombose sinovenosa cerebral (TSVC). 12 

Em recem-nascido normal, o fluxo sangumeo cerebral e de 
45 mL/100 g de tecido/minuto; em lactentes, o fluxo sangui- 
neo cerebral normal e de 80 mL/100 g de tecido cerebral/mi- 
nuto. Em condigoes de risco, existe redugao do fluxo, isque- 
mia no tecido local e, em decorrencia, urn conjunto de 
modificagoes metabolicas, edema citotoxico, aumento de 
neurotransmissores excitatorios, alteragao da homeostase do 
calcio e radicais livres. 2 

Apesar dessas afirmagoes, aproximadamente 50% das 
criangas com AVCI, AVCH e TSVC mantem-se subdiagnostica- 
das. Para os varios tipos de AVC, e necessario identificar os fa- 
tores de riscos, sendo os mais frequentes: 

• anormalidades sistemicas agudas (febre, sepse, desidratagao, 
acidose, gastroenterite viral); 

• arteriopatias (anemia falciforme, doenga de moyamoya, pos- 
-varicela, vasculites inespecificas); 

• anormalidades cardiacas (congenita, adquirida, forame oval 
patente, arritmia); 


• situagoes agudas (trauma, otite, sinusite, faringite, meningite); 

• estados protromboticos (deficiencia de metilenotetra-hidro- 
folato redutase, fator V de Leiden, deficiencia de proteina S, 
de proteina C, mutagao da protrombina 20210A, deficiencia 
de antitrombina III, hiper-homocisteinemia); 

• anormalidades sistemicas cronicas (deficiencia de ferro, anor¬ 
malidades de tecido conectivo, trissomia 21). 

Entre as vasculopatias nao inflamatorias, devem ser lembra- 
das tambem a sindrome da vasoconstrigao cerebral reversivel 
(reversible cerebral vasoconstriction syndrome - RCVS). U4 

Recentemente, o International Pediatric Stroke Study 
(IPSS) divulgou a mensagem: “AVC pode acontecer em qual- 
quer idade”, alertando para os fatores de risco associados as 
condigoes geneticas e adquiridas do AVC na infancia e adoles¬ 
cencia. 

Em recentes publicagoes, pediatras e neonatologistas tern 
valorizado e reconhecido eventos cerebrovasculares em varias 
fases: 

• feto (14 s semana de gestagao); 

• perfodo perinatal (recem-nascido entre 28 semanas de gesta¬ 
gao e 28 dias de vida pos-natal); 

• crianga (predomfnio nos 3 primeiros anos de vida); 

• adolescentes. 

Em relagao a idade, verifica-se frequencia maior de AVCI nos 3 
primeiros anos de vida. Varias publicagoes confirmam maior 
frequencia de acometimento nos 3 primeiros anos de vida, 
com enfase no primeiro ano. 12,8 

No feto, o AVC raramente e identificado por ultrassonogra- 
fia transabdominal na mae gestante em acompanhamento 
ambulatorial; somente apos o nascimento, no 3 e ou 4 Q mes de 
vida, pode ser detectada a alteragao motora (hemiparesia) e 
objetivamente confirmado o AVC por tomografia computado- 
rizada (TC) ou ressonancia magnetica (RM) de cranio, cujo 
territorio frequentemente acometido e o da arteria cerebral 
media. 
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Os fatores de risco para icto fetal dependem de: 

• condigoes maternas (trombofilias, alteragao de coagulagao 

sanguinea, gestante usuaria de drogas ilicitas); 

• fatores placentarios; 

• sindrome do roubo em gemelares monocorionicos; 

• causas nao identificadas. 

Nesta abordagem, consideram-se relevantes as informagoes 
referentes aos dados maternos e gestacionais, como idade da 
mae, numero de abortamentos, consanguinidade, infecgoes, 
doengas pregressas, uso regular de farmacos, consumo de dro¬ 
gas (fumo, alcool e drogas ilicitas). 

Sintomas e sinais de alerta no periodo 
perinatal 

Em neonatos, o AVC ocorre em 1/4.000 nascidos vivos. 0 
quadro clinico agudo manifesta-se no periodo de 24 a 72 horas 
apos o nascimento e caracteriza-se por hiperexcitabilidade ou 
alteragoes da vigilancia, reflexo de sucgao diminuido, hipoto- 
nia, apneia com ou sem convulsoes. 0 diagnostico de AVC e 
confirmado utilizando ultrassonografia transfontanela, TC e 
RM de cranio; a ultrassonografia com Doppler tambem e uma 
avaliagao sensivel do fluxo sanguineo regional. Existe, no en- 
tanto, possibilidade de o AVCI ou AVCH ter ocorrido no ultimo 
trimestre da gestagao, sendo essa condigao identificada como 
AVC presumivel intragestacional. 2 ’ 5 

No periodo neonatal, tern sido possivel detectar, conjunta- 
mente, fatores complicadores, como hipertensao arterial ma- 
terna, pre-eclampsia, parto prolongado, oligoidramnio, co- 
rioamnionite, rotura de membranas, alteragoes placentarias e 
frequencia cardiaca fetal anormal. 

E recomendavel avaliar as condigoes da placenta, do liqui- 
do amniotico, do cordao umbilical, alem dos dados sobre o re- 
cem-nascido. Portanto, deve-se sempre valorizar a avaliagao 
completa, realizada no nascimento, com catalogagao das con¬ 
digoes vitais, assim como o indice de Apgar no 1 Q e no 5 e minu- 
tos de vida, que oferece informagoes sobre frequencia cardia¬ 
ca, esforgo respiratorio, tonus muscular, atividade reflexa e cor 
da pele. 

Quanto a TSVC em neonatos, aproximadamente 40% de- 
senvolvem infarto isquemico e, destes, ha possibilidade de he- 
morragia, comprovada por RM de cranio, em 70%. 

Na infancia, o quadro clinico inaugural caracteriza-se por: 
manifestagoes convulsivas tipicas ou atipicas, precedidas ou 
nao de modificagoes da vigilancia, particularmente em crian- 
gas com idade inferior a 2 anos. As manifestagoes epilepticas 
podem ser breves ou prolongadas, lateralizadas ou generaliza- 
das, constatando-se alteragoes motoras (hemiparesia, modifi¬ 
cagoes posturais) no pos-crise; lactentes que iniciaram as 
primeiras palavras, apos o icto, podem apresentar comprome- 
timento da emissao de silabas, de palavras, permanecendo o 
choro, irritabilidade ou apatia. Em criangas de idade superior 
a 2 anos, a suspeita diagnostica torna-se preocupante ao sina- 
lizar dor de cabega subita, associada ou nao a vomitos, indi- 
cando a possibilidade de o AVCI ter se transformado em 
AVCH. 23 ’ 5 


Com esses achados, a crianga acometida deve ser internada 
imediatamente em unidade de terapia intensiva, visando 
comprovar o diagnostico, utilizando recursos de laboratorio e 
exames de imagem, documentadas por TC de cranio, RM por 
difusao, identificando o local e a extensao do territorio vascu¬ 
lar comprometido. 

Os avangos no conhecimento da fisiopatologia de varias 
doengas pediatricas, bem como o tratamento de anormalida- 
des sistemicas, tern prolongado a sobrevivencia de criangas e 
adolescentes, possibilitando, em medio e longo prazos, a ins- 
talagao de insultos vasculares, isquemicos, hemorragicos e 
tromboses. 

De modo geral, a etiologia pode ser identificada em 60% 
dos AVCI e em 80% dos AVCH, sendo possivel ainda constatar 
recorrencia em 30% dos pacientes. 67 

No AVCH em criangas e adolescentes, na ausencia de fatores 
traumaticos, pode se constatar agudamente sintomas e sinais 
associados a hemorragia cerebral ou subaracnoidea; o quadro 
neurologico agudo caracteriza-se por dor de cabega grave, vo¬ 
mitos, hemiparesia manifestagoes convulsivas e alteragoes do 
comportamento, com frequente comprometimento da cons- 
ciencia. A avaliagao da causa provavel da hemorragia requer: 
procedimentos laboratoriais para identificar anormalidades he- 
matologicas e defeitos de coagulagao; exames por imagens, RM, 
angio-RM e arteriografia, para detectar lesoes estruturais, como 
malformagoes arteriovenosas, aneurismas, cavernomas e mal- 
formagao da veia cerebral magna (de Galeno). As imagens obti- 
das fornecem as caracteristicas das lesoes vasculares. 

Em fungao da causa basica hemorragica detectada em 
criangas e adolescentes, impoe-se a orientagao em parceria 
com cardiologista, hematologista ou neurocirurgiao. Portanto, 
uma vez detectadas as malformagoes vasculares, a orientagao 
final, o tratamento com o paciente internado em centros de re¬ 
ferenda e o estabelecimento da dinamica de tratamento pelo 
neurocirurgiao ou pelo medico intervencionista, serao organi- 
zados a seu tempo, visando nao somente a possibilidade de re¬ 
correncia do AVCH, mas tambem a preservagao da vida do pa¬ 
ciente e a prevengao das sequelas neurologicas de menor 
gravidade. 

A TSVC ocorre particularmente no periodo perinatal e au- 
menta a incidencia na puberdade em fungao de alteragoes 
hormonais, uso de contraceptivos e gravidez. A morbidade e 
elevada (20 a 30%), e a mortalidade, variavel entre 10 e 16%. 

A partir da confirmagao do diagnostico, o tratamento com a 
crianga internada deve observar: cuidados gerais (monitora- 
gao cardiorrespiratoria, balango hidreletrolftico e nutricional, 
controle de infecgoes); cuidados especificos (tratamento clini- 
co, cirurgico, intervencionista, fisioterapia intra-hospitalar). 

Para cada crianga, devem ser discutidas diariamente, com 
atengao, as medidas a serem tomadas na dependencia da ida¬ 
de e das condigoes criticas de saude (analgesicos, antibioticos, 
antiemeticos, antiedematoso, tranquilizantes, anticonvulsi- 
vantes, repouso, com assessoramento da enfermagem). 

No tratamento especifico do AVCI, pode-se utilizar o acido 
acetilsalicilico, via oral, em doses de 1 a 3 mg/kg/dia, com 
agao antiagregante plaquetaria. 
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Na TSVC, devem ser identificados os fatores de riscos com 
monitoragao do tratamento com anticoagulantes, durante 6 
meses apos o evento agudo. Em trombofilias, deve ser consi- 
derada a anticoagulagao (fator V de Leiden e mutagao da pro- 
trombina; deficiencia de protema S ou C; deficiencia de anti- 
trombina III). 

Na smdrome do anticorpo antifosfolipide, deve-se pesqui- 
sar anticoagulante circulante e estudar laboratorialmente a 
mae do recem-nascido com diagnostico comprovado de trom- 
bose venosa. 

As delineagoes no tratamento em neonatos, lactentes, 
criangas e adolescentes devem ter coparticipagao resolutiva 
de hematologista, cardiologista ou neurocirurgiao, observan- 
do a etiologia basica do AVC identificado, visando ao sucesso 
terapeutico, minimizando as sequelas evolutivas e esclarecen- 
do a hereditariedade. 

Evolu<pao 

Interessantes constatagoes evolutivas tern sido publicadas na 
literatura internacional e nacional quanto ao impacto da lesao 
vascular no desempenho evolutivo de criangas e adolescentes, 
observando as fungoes intelectuais, neuropsicologicas, com- 
portamentais e academicas. 89 

Assim, o acompanhamento ambulatorial, em longo prazo, 
tern possibilitado a verificagao de alteragoes relacionadas ao 
amadurecimento cerebral, com repercussao no aprendizado 
da escrita, leitura e raciocinio matematico. Do ponto de vista 
evolutivo, os pacientes apresentaram piores resultados no de¬ 
sempenho neuropsicologico quando o AVC ocorreu em idade 
precoce, com extensa lesao cortico-subcortical e com manifes- 
tagao epileptica. 0 desempenho foi satisfatorio quando o AVC 
ocorreu em idade escolar e na adolescencia, sem lesao subcor¬ 
tical e sem manifestagao epileptica. 10 

Em relagao ao processamento auditivo observando aspec- 
tos evolutivos, foi possivel identificar comprometimento da 
atengao seletiva. * 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 

Com essas constatagoes, existe necessidade de acompa¬ 
nhamento prospectivo, amparando tambem situagoes emo- 
cionais da crianga, dos pais e dos cuidadores. 911 

Concluindo, o pediatra e o neurologista infantil devem es- 
tar atentos as repercussoes do AVC no transcorrer do desen- 
volvimento da crianga, lembrando que as agressoes ao cerebro 
em desenvolvimento podem determinar sequelas motoras e 
comportamentais, com repercussao academica e elevado cus- 
to para a sociedade. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Considerar a possibilidade de AVC no perfodo perinatal em 
recem-nascidos que, apos 24 horas, apresentam 
progressiva alteragao da vivacidade clinica, dificuldade na 
sucgao com ou sem convulsao. Nesses pacientes, deve-se 
solicitar ultrassonografia ou TC de cranio, com urgencia. 


• Valorizar a possibilidade de AVC em lactentes em 
situagao de alteragao motora subita em membros 
(hemiparesia), modificagao do comportamento, da 
vigilancia ou da consciencia, sendo indicado estudo 
imediato por imagens (TC de cranio e/ou RM) para 
confirmar AVC isquemico, AVC hemorragico ou 
trombose sinovenosa cerebral. 

• Valorizar fatores de risco, na infancia e na adolescencia, 
direcionados a anormalidades cardiacas, hematologicas, 
fatores infecciosos cronicos ou agudos e fatores 
traumaticos. 

• Sempre considerar a possibilidade de recorrencia do 

AVC (30%). _ 

• Em fungao do territorio vascular envolvido e da 
extensao do comprometimento cerebral, orientar os 
familiares e cuidadores sobre a importancia do 
acompanhamento evolutivo da crianga em medio e 
longo prazos, visando a identificar alteragoes motoras, 
comportamentais e do aprendizado escolar. 
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CAPITULO 13 


ATAXIAS NA INFANCIA 

Simone Carreiro Vieira Karuta 


Introdupao 

A ataxia e, por definigao, uma alteragao da postura e do con- 
trole dos movimentos voluntaries que ocorre secundariamen- 
te a uma afeegao do cerebelo e das vias cerebelares. A caracte- 
ristica mais proeminente e a marcha ataxica, que se da por 
uma base alargada e incoordenagao na deambulagao gerando, 
no observador, a sensagao iminente de que o paciente sofrera 
uma queda. 1 

A ataxia pode ser classificada de acordo com a localizagao 
da lesao, como cerebelar, sensorial ou mista. A ataxia cerebe- 
lar ocorre quando ha uma afeegao em vermis ou hemisferios 
cerebelares gerando sintomas como marcha ataxica, ataxia de 
tronco com instabilidade durante a posigao sentada, alem de 
tendencia a queda para o lado da lesao hemisferica, dismetria 
e hipotonia associadas. 1 

A ataxia sensorial e secundaria a uma afeegao de nervos pe- 
rifericos ou coluna dorsal da medula e ocasiona alteragoes na 
propriocepgao e na sensibilidade vibratoria desses pacientes. 
Nesses casos, tem-se o famoso sinal de Romberg positivo (ins¬ 
tabilidade posicional com os olhos fechados). 

Ja a ataxia mista (cerebelar e sensorial) tern como principal 
exemplo a ataxia de Friedreich. 2 

Ainda com relagao a classificagao as ataxias, elas podem ser 
ordenadas como agudas ou cronicas, progressivas e nao pro¬ 
gresses, ou episodicas. 3 

Ataxias agudas 

As ataxias agudas sao uma queixa relativamente comum no 
pronto atendimento pediatrico. 0 termo “aguda” deve ser em- 
pregado quando a dificuldade de marcha e de controle de mo¬ 
vimentos finos teve imcio ha menos de 72 horas em uma crian- 
ga previamente hfgida. Ataxia cerebelar aguda e a causa mais 
comum de ataxias na infancia e engloba 30 a 50% de todos os 
casos. 4 

Para facilitar a compreensao sobre os fenomenos que po¬ 
dem ocasionar ataxia de carater agudo, a etiologia sera aqui di- 
vidida com base na faixa etaria dos pacientes. 


Infancia precoce 

Smdrome de opsocldnus-miocldnus-ataxia (Kinsbourne) 

A smdrome de opsoclonus-mioclonus-ataxia pode estar pre¬ 
sente em criangas a partir dos 6 meses de idade ou ate mesmo, 
em raras excegoes, em criangas ainda mais jovens. Trata-se de 
uma smdrome paraneoplasica e autoimune que, em 50% dos 
casos, esta associada a neuroblastomas ou ganglioneuroblas- 
tomas. 1 0 restante da porcentagem relaciona-se a presenga de 
infeegoes (herpes virus, HIV, dengue, encefalite autoimune). 
Apesar de acreditar-se que esta e uma smdrome autoimune, 
seu mecanismo de agao ainda nao esta elucidado. 

A sintomatologia cursa com ataxia de tronco e de membros, 
movimentos oculares de grande amplitude, rapidos, conjuga- 
dos e caoticos, e mioclonias tanto palpebrais quanto rizomeli- 
cas. 1 A essa triade, agregam-se irritabilidade intensa e regres- 
sao do desenvolvimento neuropsicomotor. A exerese do 
tumor nao necessariamente ocasiona melhoria clinica no qua- 
dro da smdrome e nao raramente as criangas permanecem 
acometidas pelos sintomas. Vale a pena ressaltar que a ataxia 
pode ser sintoma unico em alguns casos, e pode preceder, em 
anos, o aparecimento dos movimentos oculares e mioclonias, 
postergando, assim, o diagnostic e tratamento corretos. Nao 
ha biomarcadores para essa smdrome, e comumente as crian¬ 
gas necessitam submeter-se a exame de tomografia computa- 
dorizada (TC) ou ressonancia magnetica (RM) de torax como 
parte da investigagao. 

0 tratamento e realizado com corticoterapia e outros imu- 
nossupressores, como imunoglobulina, ciclofosfamida e ritu- 
ximabe. 5 

Idade pre-escolar (1 a 4 anos) 

Ataxia cerebelar aguda pos-infecciosa 
E a causa mais comum de ataxia cerebelar na infancia e e res- 
ponsavel por aproximadamente 30 a 50% dos casos. Varicela e 
o virus mais comumente associado, mas inumeros outros 
agentes infecciosos podem estar implicados na sua genese 
(Epstein-Barr, hepatite A, Legionella , influenza, herpes virus 
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simples, enterovirus, parvovirus B19, Mycoplasma ). 6 Pacientes 
submetidos a vacinagao tambem podem experimentar a mes- 
ma sintomatologia. Acredita-se que a patologia esta baseada 
na desmielinizagao cerebelar pos-infecciosa causada por uma 
reagao cruzada de anticorpos contra epitopos cerebelares. 4 

A ataxia pode iniciar ate 3 semanas apos os sintomas siste- 
micos aparecerem. Os sinais clfnicos cursam com uma sin- 
drome cerebelar pura, com ataxia de marcha e de tronco, asso- 
ciadas a irritabilidade. A resolugao do quadro e espontanea, 
ocorre dentro de 2 semanas e nao requer intervengoes. 0 exa- 
me de liquido cefalorraquidiano (LCR) revela pleiocitose mo- 
derada, eaRMe comumente normal. 6 

Cerebelite aguda 

Resume-se a urn quadro que pode surgir apos infecgao siste- 
mica ou localizada no proprio cerebelo. Os agentes associados 
sao o rotavirus, Mycoplasma e herpes virus humano tipo 6. 0 
quadro clinico difere da ataxia cerebelar aguda pos-infecciosa 
pela presenga de sintomas sistemicos associados, como febre, 
rigidez de nuca, alteragoes do nivel de consciencia e sinais e 
sintomas de aumento da pressao intracraniana com edema 
principalmente cerebelar, detectavel por exames de neuroi- 
magem. Esta e uma condigao que necessita de tratamento 
precoce, pelo o risco de morte iminente. 1 

Intoxicagao 

A segunda causa mais comum de ataxia aguda na infancia e a 
ingestao acidental de drogas. As intoxicagoes por anticonvul- 
sivantes (benzodiazepinicos, fenitoina), chumbo, inseticidas, 
anti-histaminicos, antitussigenos e alcool sao as mais relata- 
das. As alteragoes clinicas incluem diminuigao do sensorio, 
agitagao, crises convulsivas e sinais cerebelares. 2 

Vertigem paroxi'stica benigna 

E caracterizada por pequenos episodios de vertigem e ataxia 
com duragao aproximada de 1 minuto. Esses episodios nao 
sao seguidos de sonolencia ou alteragao de consciencia. Os 
sintomas predominantes sao palidez, nistagmo e medo. Nor- 
malmente essas criangas correm em diregao ao cuidador du¬ 
rante o episodio para que ele lhe de suporte. Sao eventos de re¬ 
solugao espontanea ao redor dos 7 aos 10 anos de idade. 0 
exame neurologico mantem-se normal entre os episodios e 
urn dos poucos dados familiares positivos e a presenga de mi- 
granea. Por esse motivo, acredita-se que a vertigem paroxisti- 
ca benigna seja urn precursor da migranea. 3 

Encefalomielite disseminada aguda (ADEM) 

ADEM e urn fenomeno imunomediado com inicio apos uma 
doenga viral ou imunizagao e caracteriza-se por encefalopatia 
(confusao, irritabilidade, sonolencia, mudangas de comporta- 
mento) e deficits neurologicos agudos, como ataxia, crises 
convulsivas, paralisia de nervos cranianos, febre, hemiparesia 
e meningismo. 0 ADEM comumente e um transtorno mono- 
fasico, mas pode ser recorrente ou multifasico. A RM revela le- 
soes hiperintensas nas sequences ponderadas de T1 e Flair 
em regioes de substancia branca subcortical, cerebelo e gan- 


glios da base. 0 LCR demonstra aumento de celulas brancas e 
de protemas. 0 tratamento baseia-se em terapias imunomo- 
duladoras. Como primeira escolha, realiza-se pulsoterapia 
com corticosteroide, seguida de 4 a 6 semanas de corticotera- 
pia oral. Tratamentos com imunoglobulina e plasmaferese 
tambem sao sugeridos na literatura, mas vale ressaltar que ha 
poucos estudos realizados com essas intervengoes em pacien¬ 
tes com ADEM. 7 

Idade escolar (5 a 16 anos) 

Concussao 

A concussao cerebelar ocorre apos um evento de traumatismo 
craniano e cursa com deficits transitorios cerebelares sem 
apresentar alteragao do nivel de consciencia. Os sintomas sao 
marcha com a base alargada, instabilidade de tronco e disar- 
tria. A maior parte das criangas que apresenta esse quadro cli¬ 
nico sofreu previamente um trauma craniano grave, mas ha 
casos pos-traumas de menor impacto que cursam com a sinto¬ 
matologia de concussao cerebelar. A resolugao do quadro e es¬ 
pontanea. No caso de trauma craniano na faixa etaria pediatri- 
ca, atualmente preconiza-se a realizagao de TC do encefalo no 
setor de emergencia hospitalar. 1 ’ 2 

Smdrome de Guillain-Barre 

As criangas podem apresentar ataxia como um sintoma conse- 
quente de alteragoes na inervagao periferica. A smdrome de 
Guillain-Barre, causa mais comum de paralisia flacida na in¬ 
fancia, e uma polineuropatia inflamatoria aguda que ocorre 
em uma crianga previamente higida e e caracterizada por fra- 
queza muscular progressiva simetrica associada a arreflexia. A 
fraqueza muscular inicialmente e de predominance distal e 
acompanha-se de dor neuropatica importante. A ataxia resul- 
tante da fraqueza muscular e de perdas sensitivas e um sinto¬ 
ma muito comum. Em 50 a 70% dos casos, a smdrome e pre- 
cedida em 2 a 4 semanas por um quadro de gastroenterite ou 
infecgao respiratoria. Atualmente, sabe-se tambem da corre- 
lagao entre Guillain-Barre e vacinagao contra H1N1. 0 diagnos- 
tico dessa condigao se da pelo exame de LCR, que mostra um 
aumento importante de protemas em comparagao ao numero 
de celulas. Essa proteinorraquia pode nao estar presente logo 
no inicio do quadro, de modo que a RM com realce das raizes 
nervosas perifericas e de cauda equina, apos injegao de gadoli- 
nio, e de grande auxflio no diagnostico diferencial. Anticorpos 
antigangliosfdeos sao identificados em aproximadamente 
50% dos casos e auxiliam no diagnostico, principalmente em 
se tratando de formas frustas ou apresentagoes atipicas. 8 

Smdrome de Miller Fisher 

A presenga de oftlamoplegia, ataxia e arreflexia caracteriza 
esta variante da smdrome de Guillain-Barre. A incidencia da 
smdrome e de aproximadamente 2 a 4% em criangas e e cau¬ 
sada por infecgao previa principalmente pelo patogeno Cam- 
pilobacter jejuni. Essa infecgao gera o aparecimento de anticor¬ 
pos contra os gangliosfdeos GQlb que reconhecem epitopos 
similares especfficos para o Campilobacter jejuni, propiciando 
toda a sintomatologia. 0 LCR revela proteinorraquia impor- 
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tante, e o tratamento, assim como na sindrome de Guillain- 
-Barre, baseia-se no uso de imunoglobulina endovenosa ou 
plasmaferese. 6 

Migranea basilar 

A migranea basilar caracteriza-se por ataques recorrentes de 
disfungao cerebelar e de tronco que cursam com uma aura com- 
posta por sintomas como ataxia, perda visual, vertigem, zumbi- 
do, hemiparesia alternante e parestesias dos dedos das maos, 
pes e ao redor da boca. Pode ocorrer uma perda de consciencia 
abrupta de curta duragao. Em geral, apos esses sintomas, ha o 
aparecimento de uma forte cefaleia occipital. Nauseas e vomi- 
tos podem estar associados em urn tergo dos casos. 13 

Acidente vascular cerebelar 

Ataxia aguda e urn sintoma presente no acidente vascular is- 
quemico cerebelar. Como nesses casos a circulagao posterior 
esta comprometida (Figura 1), alem de sintomas cerebelares, 
os pacientes tambem cursam com alteragoes de pares crania- 
nos e hemiparesia contralateral. Os fatores de risco associados 
a esse tipo de infarto sao infecgoes, coagulopatias, doengas 
autoimunes sistemicas, disturbios cardiacos e vasculopatias. 
0 edema local secundario a isquemia pode ocasionar compli- 
cagoes potencialmente fatais, como compressao de tronco ce¬ 
rebral, hidrocefalia e herniagao das tonsilas cerebelares. 1 

A ataxia aguda e rara nos pacientes com acidentes vascula- 
res hemorragicos cerebelares, sendo as malformagoes arterio- 
venosas a principal causa relacionada. 

Esclerose multipla 

A esclerose multipla e uma doenga cronica desmielinizante e 
de carater inflamatorio. Os criterios diagnostics para a doen¬ 
ga englobam dois episodios independentes de desmielini- 
zagao em urn intervalo minimo de 4 semanas, com RM ence- 



Figura 1 Ressonancia magnetica craniana mostrando 
infarto cerebelar na sequencia de Flair. 


falica mostrando lesoes em diferentes regioes cerebrais. Ao 
contrario dos adultos, na infancia, a ataxia aguda e urn sinto¬ 
ma extremamente comum em pacientes com esclerose multi¬ 
pla. As lesoes caracteristicas na RM sao dispostas de forma 
perpendicular ao longo do eixo do corpo caloso (dedos de 
Dawson). 7 

Ataxias episodicas 

Sao condigoes neurologicas raras, com incidencia aproximada 
de 1:100.000, caracterizadas por episodios de incoordenagao, 
ataxia e instabilidade postural. Entre os episodios, os pacien¬ 
tes podem cursar com fraqueza muscular, distonia e ataxia. 
Ate o presente momento, foram identificados 8 tipos geneti- 
cos de ataxias episodicas, sendo o tipo 2 o mais comum. Os ge¬ 
nes alterados participam do funcionamento dos canais de cal- 
cio e potassio voltagem-dependentes, e esses canais estao 
presentes em todo o sistema nervoso, mas, particularmente, 
apresentam-se em grande quantidade no cerebelo. As ataxias 
episodicas tipo 1 e 2 sao precipitadas por estresse fisico ou 
emocional. Vertigem, nauseas e vomitos sao os sintomas mais 
comumente associados e ocorrem em 50% dos pacientes. 0 
tratamento com acetazolamida gera uma resposta dramatica. 9 

Ataxias cronicas 

Para facilitar a elaboragao de uma hipotese diagnostica em 
criangas com ataxias de carater cronico, visto que ha uma 
imensa variedade de doengas dentro dessa classificagao, e ne- 
cessario identificar o momento de inicio da sintomatologia se- 
parando as ataxias como congenitas ou adquiridas; avaliar a 
evolugao do quadro clinico mensurando o carater progressivo 
ou nao progressivo da doenga e apontar a provavel etiologia das 
ataxias cronicas como sendo hereditarias ou nao hereditarias. 10 

Ataxias cronicas nao progressivas congenitas 
Nesta classificagao, estao as criangas que apresentam malfor¬ 
magoes cerebelares e de suas vias, de inumeras causas relacio- 
nadas. A forma de transmissao dessas ataxias pode ser como 
heranga autossomica recessiva, dominante e ligada ao X. To- 
das as entidades manifestam-se com hipotonia desde o nasci- 
mento e com atraso no desenvolvimento neuropsicomotor. A 
ataxia torna-se evidente apos o 1 Q ano de vida na maioria das 
criangas, e a principal representante dessa forma e a sindrome 
de Joubert. 11 

Trata-se de uma entidade rara de grande variabilidade cli- 
nica e de neuroimagem. Seu modo de heranga e autossomico 
recessivo, caracterizada por alteragoes na regulagao respirato- 
ria no periodo neonatal, atraso do desenvolvimento neuropsi¬ 
comotor, inabilidade mental, hipotonia, ataxia e nistagmo. 
Essa sindrome associa-se a varios graus de hipoplasia vermia- 
na e a alteragoes na decussagao de fibras nervosas na regiao do 
pedunculo cerebelar superior e no trato piramidal, o que oca- 
siona urn adelgagamento na regiao dos pedunculos cerebela¬ 
res gerando a imagem caracteristica da sindrome visualizada 
no exame de RM: o sinal do dente molar (Figura 2). 

Clinicamente, o disturbio envolve varios sistemas e cursa 
com alteragoes retinianas, renais, fibrose hepatica e polidacti- 
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Figura 2 Ressonancia magnetica encefalica mostrando 
o sinal de atrofia dos pedunculos cerebelares e trato 
piramidal - sinal do dente molar. 

lia. Estudos recentes mostram seis subtipos fenotipicos da 
doenga e mutagoes em dez genes diferentes relacionados a 
sindrome de Joubert. 12 

Ataxias cronicas adquiridas 
As ataxias cronicas adquiridas, geralmente nao progressivas, 
englobam inumeras causas: hipoxia, isquemia pre ou pos-na- 
tal, encefalite infecciosa ou pos-infecciosa, intoxicagoes, tu- 
mores. 10 Com relagao aos tumores, aproximadamente 85% 
dos que ocorrem em criangas entre 1 e 12 anos estao localiza- 
dos na fossa posterior. Os maiores representantes de lesoes 
nessa localizagao sao o astrocitoma cerebelar, o glioma de 
tronco, o ependimoma e o meduloblastoma. 



Figura 3 Ressonancia magnetica craniana, corte sagital, 
mostrando astrocitoma pilocitico (lesao cistica). 


0 astrocitoma (Figura 3) constitui 12% dos tumores na fai- 
xa etaria pediatrica, e os sinais e sintomas habituais sao cefa- 
leia, ataxia, vomitos, papiledema, paralisia de nervos crania- 
nos e dismetria. 3 

Ataxias cronicas hereditarias progressivas 
A forma de heranga neste grupo de doengas pode ser autosso- 
mica recessiva, dominante, ligada ao X ou materna (mitocon- 
driais). Neste capitulo, nao serao abordadas as ataxias de he¬ 
ranga autossomica dominante, pela raridade dessas doengas 
na faixa etaria pediatrica. 10 

Ataxias autossomicas recessiuas 

Ataxia de Friedreich 

Ataxia de Friedreich e, por definigao, a ataxia autossomica re¬ 
cessiva mais comum e que envolve cerebelo, medula espinal e 
nervos perifericos. Geralmente, os sintomas iniciam ao redor 
da puberdade e englobam ataxia de marcha, disartria, perda 
dos reflexos, nistagmo, cifoescoliose e pes cavos. Doenga car- 
dfaca normalmente esta presente, e a morte desses pacientes 
deve-se a falencia cardiaca ou a arritmias. Diabete ocorre em 
aproximadamente urn tergo dos pacientes, e a maior parte de¬ 
les estara confinado a cadeira de rodas com 15 a 20 anos de 
doenga. Neuropatia auditiva e disturbios urinarios sao encon- 
trados em uma menor porcentagem de pacientes com a doen¬ 
ga. Estudos recentes apontam para uma lentificagao no pro- 
cessamento de informagoes nesses pacientes. Uma variedade 
de outros sintomas pouco relatados tambem faz parte da sm- 
drome, como tremor, epilepsia, malformagoes congenitas, 
maior incidencia de depressao e transtornos afetivos, distur¬ 
bios vasomotores e hiposmia. 0 diagnostico e realizado pela 
analise genetica, mas exames de neuroimagem avangados 
(RM funcional, imagem por tensor de difusao e analise estatis- 
tica baseada em tratos) tern sido de grande auxilio no correto 
entendimento de patofisiologia da doenga. A RM convencio- 
nal desses pacientes mostra atrofia da medula espinal sem 
atrofia cerebelar, dado importante no diagnostico diferencial. 

A ataxia de Friedreich se deve a uma expansao do trinucleo- 
tidio guanina-adenina-adenina no mtron 1 do gene X25, que 
codifica uma proteina chamada frataxina. Na atualidade, o tra- 
tamento baseia-se no uso da coenzima Q10 e do idebenone. 0 
idebenone apresenta fungao de citoprotegao nos fibroblastos 
de pacientes com AF. 0 consenso existente e que tanto a coen¬ 
zima Q10 quanto o idebenone, administrados em altas doses 
em pacientes com menor tempo de evolugao e menor gravida- 
de da doenga, geram melhora com relagao as alteragoes cardia- 
cas, mas nao ha alteragoes nos sintomas neurologicos. 13 

Ataxia telangiectasia 

Ataxia telangiectasia e urn disturbio caracterizado por inicio 
precoce (ao redor dos 3 anos de idade) de ataxia cerebelar as- 
sociada ao aparecimento de telangiectasias oculocutaneas 
(Figura 4), imunodeficiencia, transtornos endocrinologicos e 
cancer. Ao redor dos 10 anos de idade, esses pacientes estarao 
confinados a cadeira de rodas. Com frequencia, identificam-se 
disturbios de movimentos associados ao quadro de base, sen- 
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Figura 4 Presenga de telangiectasias oculares em um 
paciente com diagnostico de ataxia-telangiectasia. 


com Friedreich. 0 principal criterio diagnostico para ataxia 
com deficiencia de vitamina E sao os sintomas descritos asso- 
ciados a baixos niveis plasmaticos de vitamina E. Habitual- 
mente, os pacientes tern inicio da sintomatologia na infancia 
tardia ou na adolescencia. 0 diagnostico precoce e de extrema 
importancia, pois permite intervengao terapeutica precoce. A 
suplementagao em altas doses de vitamina E previne a pro- 
gressao da doenga e pode reverter alguns sinais neurologicos. 16 

Doenga de Refsum 

As principais caracteristicas clmicas desta doenga sao ictiose, 
retinite pigmentar e neuropatia. Ataxia cerebelar, anosmia, 
surdez, arritmias cardiacas e anormalidades osseas tambem 
podem estar presentes. Os sintomas aparecem antes dos 20 
anos de idade e sao secundarios a uma alteragao na degrada- 
gao do acido btanico, originada por uma mutagao no gene 
PHYN. Uma dieta restrita em acido btanico pode melhorar sig- 
nibcativamente a neuropatia periferica e a ataxia. 10 


do a coreia e a distonia os mais comuns. 0 gene mutado (ATM) 
esta localizado no cromossomo llq22-23 e e responsavel por 
decodibcar uma protema chamada ATM creatinoquinase, res¬ 
ponsavel pela reparagao de DNA alterado em processos meta- 
bolicos ou por agentes toxicos externos. Detecta-se importan- 
te atroba cerebelar ao exame de RM, e a maior parte dos 
pacientes apresenta aumento dos niveis sericos de alfafeto- 
proteina e diminuigao dos niveis de imunoglobulinas A e G. 12 

Ataxia com apraxia oculomotora tipo I 

Os sintomas de ataxia cerebelar e apraxia oculomotora tern 
inicio entre 2 e 18 anos de idade. Na evolugao da doenga, os 
pacientes comumente apresentam dismetria, neuropatia sen- 
sorio-motora associada a distonia ou inabilidade mental, 
hipoalbubinemia, hipercolesterolemia e niveis normais de al- 
fafetoproteina e imunoglobulinas. Nao ha evidences de insta- 
bilidades cromossomicas nem predisposigoes a tumores, ao 
contrario do que se observa na ataxia telangiectasia. Mutagoes 
no gene APTX localizado no cromossomo 9ql3-3 sao encon- 
tradas nos pacientes com ataxia com apraxia oculomotora 
tipo I. 14 

Ataxia com apraxia oculomotora tipo II 

Pacientes com esse tipo de disturbio apresentam ataxia de 
marcha, atroba cerebelar, neuropatia sensoriomotora, apraxia 
oculomotora e niveis elevados de alfafetoproteina e imunoglo¬ 
bulinas. A idade de inicio varia entre 10 e 22 anos, e a mutagao 
no gene SETX localizado no cromossomo 9q34, foi identibca- 
da nesses pacientes. 15 

Ataxia com deficiencia de vitamina E 

A sintomatologia dos pacientes com ataxia secundaria a deb- 
ciencia de vitamina E e muito semelhante a dos pacientes com 
ataxia de Friedreich. Titubeagao de cabega, retinopatia e dis¬ 
tonia sao mais comuns em pacientes com debciencia de vita¬ 
mina E, enquanto cardiomiopatia, intolerance a glicose, esco- 
liose e deformidades nos pes sao mais comuns em pacientes 


Ataxias mitocondriais 
Neste grupo, encontram-se as mutagoes de POLG 1 responsa- 
veis pela smdrome de ataxia recessiva mitocondrial; o debcit 
primario de coenzima Q10, condigao tratavel se houver suple¬ 
mentagao de coenzima Q10 principalmente em criangas; 
smdrome de NARP (ataxia cerebelar, neuropatia sensitivomo- 
tora e cegueira noturna); smdrome de Kearns-Sayre, caracteri- 
zada por ataxia, oftalmoplegia externa, retinite pigmentar, blo- 
queio AV completo, hiperproteinorraquia e hiperlacticidemia. 12 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conceituar a smdrome ataxica e reconhecer seus 
principals sinais e sintomas. 

• Identificar os principais tipos de ataxias de acordo com 
os sintomas (cerebelar, sensitiva e mistas), com o 
tempo de inicio (agudas e cronicas) e de acordo com 
sua evolugao (intermitentes, nao progressivas e 
progressivas). 

• Saber as causas mais comuns de ataxias agudas e 
aquelas que sao potencialmente danosas e necessitam 
ser tratadas em carater de urgencia e emergencia. 

• Saber que, dentre as ataxias agudas, a causa mais 
comum de ataxias na infancia e a pos-infecciosa e que 
habitualmente esta correlacionada com o virus da 
varicela. 

• Saber que, das causas de ataxias cronicas progressivas 
na infancia, a mais comum e a ataxia de Friedreich, 
uma doenga heterogenea que compromete nao 
somente sistema nervoso, mas tambem outros orgaos 
e sistemas. 

• Reconhecer na ataxia de Joubert a principal 
representante das ataxias cronicas de carater nao 
progressive. 

• Identificar as ataxias cronicas progressivas que 
possuem tratamento medicamentoso potencialmente 
curativo (deficiencia primaria de coenzima QIO, 
deficiencia de vitamina E, doenga de Refsum). 
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CAPITULO 14 


CEFALEI AS 

Abram Topczewski 


Introdugao 

A cefaleia na infancia e na adolescencia e um sintoma comum 
e frequente, que se manifesta associada a um grande numero 
de doengas, sejam elas sistemicas ou neurologicas. Em virtu- 
de das suas caracterfsticas benignas, na maior parte das vezes, 
a cefaleia e pouco valorizada ou mesmo negligenciada pelos 
familiares e mesmo ate pelos profissionais. Os dados colhidos 
coletados na anamnese sao de fundamental importancia para 
o diagnostic e para a orientagao terapeutica. Essas informa- 
goes nem sempre sao bem definidas, ao se considerar a idade 
da crianga. Sobre a dor, e importante saber: 

• ha quanto tempo apareceu: horas, dias, semanas, meses; 

• frequencia: diaria, semanal, mensal; 

• intensidade: fraca, media, forte, muito forte; 

• localizagao: frontal, temporal, parietal, occipito-cervical, di- 
fusa; 

• periodo: manha, tarde, noite, madrugada; 

• duragao: minutos, horas, dias; 

• limitagao das atividades habituais; 

• existencia de fatores precipitantes; 

• existencia de fatores de alivio ou acentuagao; 

• alteragoes comportamentais ou do humor; 

• interference no desempenho escolar; 

• existencia de casos semelhantes nos familiares; 

• tratamento em curso ou realizado; 

• consumo de alcool ou substancias ilfcitas. 

0 exame clinico neurologic deve ser minucioso para que pos- 
sam ser detectados sinais de alguma doenga sistemica ou do 
sistema nervoso. Em muitas ocasioes, a avaliagao neuro-oftal- 
mologica se faz necessaria, especialmente se considerar a hi- 
pertensao intracraniana e o glaucoma. Quando ha suspeita de 
comprometimento organic, tornam-se necessarios os exa- 
mes por imagem e os laboratoriais. 1 


Causas da cefaleia 

A cefaleia pode se manifestar de modo agudo ou seguir um cur¬ 
so cronico. As causas mais frequentes da cefaleia aguda sao as 
doengas infecciosas, a hemorragia intracraniana, o trauma cra- 
niano e os processos inflamatorios. Esse tipo de cefaleia tam- 
bem e, tambem, denominado de cefaleia secundaria. Geral- 
mente a dor e generalizada, porem pode se localizar na regiao 
frontal ou occipital, tipo pulsatil. Em algumas ocasioes, a dor 
pode ser localizada, como nos casos de otite, sinusite e celulite. 
Quando ha comprometimento do sistema nervoso, outros sin- 
tomas poderao podem estar associados, como vomitos, rigidez 
de nuca e sinais de irritagao menmgea. 0 traumatismo cra- 
nioencefalico e causa frequente de cefaleia aguda generalizada 
ou localizada. A hipertensao arterial causa cefaleia, localizada 
na regiao posterior do cranio e, geralmente, em decorrencia de 
doengas renais, colagenoses ou disfungoes endocrinas. A dis- 
fungao da articulagao temporomandibular (ATM), alem da dor 
localizada, pode se irradiar e causar cefaleia na regiao do verti- 
ce. Outras causas devem ser mencionadas, como a hipoglice- 
mia consequente a pos-jejum prolongado, dietas e uso inade- 
quado dos hipoglicemiantes. As mudangas do habito do sono, 
dormir menos que o habitual necessario, e o estado pos-con- 
vulsivo, devem ser lembrados como causa de cefaleia. 

Cefaleia primaria 

Migranea ou enxaqueca, classificada como uma das cefaleias 
primarias, e outra causa de dor aguda com manifestagao re- 
corrente. 0 quadro costuma ser familiar, pois sao encontrados 
casos semelhantes em 50 a 90% dos parentes proximos. 2 Os 
episodios de dor podem se manifestar com intervalos de dias, 
semanas ou meses. A incidencia no pre-escolar e de 3 a 4%, e 
no escolar, 4 a 11%; no adolescente, esta em torno dos 25% e, 
nesse caso, predomina no sexo feminino. 2 3 Na infancia, a dor 
e frequentemente bilateral, com caracteristica pulsatil. Irrita- 
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bilidade, apatia, anorexia, nauseas e vomitos podem acompa- 
nhar o quadro algico. Varios sao os fatores desencadeantes da 
migranea, como certos alimentos (queijos, chocolate, embuti- 
dos, frituras, citricos, shoyu), bebidas (vinho tinto, destila- 
dos), odores (perfumes, combustivel, desinfetantes, tintas), 
alteragao do ritmo de sono e estresse. 0 diagnostic e clinico e 
baseado nas recomendagoes ICHD-II: 4 

• 4 a 5 crises por mes; 

• duragao de 1 a 48 horas; 

• dor uni ou bilateral pulsatil; 

• de intensidade moderada a forte; 

• acentuada pelo esforgo fisico; 

• nauseas e/ou vomitos, fonofobia, fotofobia. 

A migranea sem aura e a forma de apresentagao mais frequen- 
te. A migranea com aura e a menos frequente na infancia; pre- 
cedendo a dor, ha referencia de: 

• fenomenos visuais (bolinhas coloridas, flashes de luz, linhas 
interrompidas, redugao ou escurecimento de campo visual, 
macro ou micropsia); 

• fenomenos sensitivos (formigamento na boca, lingua, hemi- 
corpo); 

• alteragoes da fala do tipo disfasia ou disartria. 

0 diagnostic da migranea e clinico, portanto, os exames labo- 
ratoriais ou por imagem carecem de indicagao. 

Ha outras formas de apresentagao da migranea, como a he- 
miplegica. Essas crises podem durar de minutos a 24 a 48 ho¬ 
ras, podendo ser esporadicas ou familiares. Alem do quadro 
deficitario sensitivomotor, manifestagoes visuais, nauseas e 
vomitos podem estar associados. 

A migranea basilar, mais frequente nos adolescentes, apre- 
senta-se com alteragoes do campo visual, disartria, vertigem, 
diplopia, ataxia, zumbido, parestesias nos membros e altera¬ 
gao do nivel de consciencia. A migranea basilar pode, em cer- 
tas ocasioes, ser confundida com doengas do tronco cerebral, 
por conta dos multiplos sintomas que acompanham o quadro. 

A migranea oftalmoplegica manifesta-se com dor na regiao 
da orbita, uni ou bilateral, de grande intensidade, associada a 
paralisia transitoria dos nervos oculomotores. Ha referencia 
de diplopia, estrabismo e ptose palpebral. Essas alteragoes po¬ 
dem persistir por semanas ou meses. 

Nestas tres formas da migranea - hemiplegica, basilar e of¬ 
talmoplegica -, os exames por imagem sao necessarios para o 
diagnostic diferencial de outras doengas intracranianas (tu¬ 
mor, alteragoes vasculares, processos infecciosos ou inflama- 
torios). 

Ha que se considerar a migranea menstrual, que pode apre- 
sentar os sintomas no periodo pre, peri ou pos-menstrual. As 
crises, em muitas ocasioes, sao precedidas por ansiedade, de- 
pressao ou letargia. 

Smdromes periodicas 

Alguns sintomas devem ser mencionados, pois sao considera- 
dos como precursores da migranea e que se manifestam espe- 
cialmente no periodo lactente e no pre-escolar. As caracteristi- 


cas dos sintomas, a periodicidade e a duragao sugerem, 
fortemente, uma relagao muito proxima com o quadro da mi¬ 
granea. Este grupo se denomina como smdromes periodicas. 5 

1. Os vomitos ciclicos que os lactentes apresentam sao, em gran¬ 
de parte das vezes, atribuidos a refluxo gastroesofagico ou in¬ 
tolerance alimentar, mesmo quando aparecem 1 a 2 vezes/ 
mes. Ha casos em que o inicio e mais tardio, em torno dos 3 a 
4 anos de idade. 

2. As dores abdominais periumbilicais sao recorrentes e paroxis- 
ticas, por vezes associadas a nauseas, vomitos e palidez cuta¬ 
nea. Por conta desses sintomas, que configuram a migranea 
abdominal, muitas vezes as criangas sao submetidas a uma 
serie de procedimentos laboratoriais que se apresentam nega- 
tivos mais de uma vez. Embora seja mais frequente entre 4 e 5 
anos de idade, os sintomas podem ser notados ja no 1 Q ano de 
vida. 

3. As dores nos membros inferiores, especialmente noturnas e 
durante a madrugada, fazem a crianga acordar chorando. 
Essa queixa pode ser semanal, mensal ou ate com intervalos 
maiores. 0 quadro doloroso com carater paroxistico e impro- 
priamente denominado de “dor do crescimento” pode durar 
em torno de 20 a 30 minutos, e, em seguida, a crianga ador- 
mece. Alguns pacientes referem cefaleia durante o dia; porem, 
nem sempre valorada, embora sigam o cortejo da migranea. 

4. A vertigem paroxistica caracteriza-se pela perda do equilibrio, 
palidez facial, olhar assustado, nistagmo e vomitos. A crianga, 
nessas circunstancias, procura se agarrar em alguem ou em 
algum movel por conta da sua inseguranga. Nota-se o quadro 
a partir dos 2 anos de idade. 

5. A cinetose e urn desconforto causado durante a viagem, por 
conta do movimento de urn veiculo, mesmo em trajetos cur- 
tos. No caso, a crianga apresenta palidez cutanea, nauseas e 
vomitos. 0 mesmo acontece, muitas vezes, em parques de di¬ 
verse. 

6. 0 torcicolo paroxistico manifesta-se pela subita queda da ca- 
bega para o lado, que pode vir acompanhada por nauseas e 
vomitos. Pode-se evidenciar a partir do 1 Q ano e desaparece 
aos 4 a 5 anos de idade. A duragao do quadro pode ser de mi¬ 
nutos, horas e ate dias. 

Tratamento 

Ha duas modalidades de tratamento para a migranea: sinto- 
matico e preventivo. 0 tratamento sintomatico visa a aliviar a 
dor e os eventuais sintomas associados, especialmente as 
nauseas e os vomitos. Muitas vezes, o uso de sintomaticos e 
analgesics e suficiente para melhoria do quadro migranoso. 6 
Os medicamentos recomendados nessas circunstancias sao: 

• paracetamol 10 a 15 mg/kg/dose a cada 4 horas; 

• dipirona 6 a 10 mg/kg/dose a cada 4 horas; 

• ibuprofeno 10 a 20 mg/kg/dose a cada 6 horas; 

• naproxeno 2,5 a 5 mg/kg/dose a cada 6 horas; 

• clorpromazina 0,25 a 0,5 mg/dose a cada 6 horas. 

Ha outra opgao para o tratamento da crise aguda, que sao os 
triptanos. Esses medicamentos bloqueiam a vasodilatagao ce¬ 
rebral, bem como os impulsos dolorosos, alem de reduzir o 
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processo inflamatorio. Embora varios estudos tenham de- 
monstrado a eficacia desses medicamentos nos pacientes 
adultos e adolescentes, no caso dos escolares e pre-adolescen- 
tes, ha necessidade de mais avaliagoes. 0 sumatriptano e o 
mais usado na forma de spray nasal (5 a 10 mg) ou subcutanea 
(3 a 6 mg); alem desse, ha o rizatritano, o zolmitriptano, o eli- 
triptano e o naratriptano. Os efeitos adversos desses medica¬ 
mentos podem ser a sensagao de calor, opressao toracica, for- 
migamentos. 

0 tratamento profilatico 7 ’ 8 segue algumas formalidades 
para a sua indicagao, como 2 a 3 crises ao mes, crises que inter- 
ferem no desempenho adequado das atividades diarias, crises 
que se acompanham de alteragoes sensitivas e motoras. Para 
tanto, devera ser preenchido urn diario que informe o medico 
quanto a frequencia, intensidade, duragao e limitagoes causa- 
das pela dor. Recomendam-se, nesses casos, bloqueadores do 
canal de calcio (flunarizina: 5 a 10 mg/dia), que podem causar 
obstipagao, sonolencia e ganho de peso. Betabloqueadores, 
como propranolol (1 a 2 mg/kg/dia) em duas tomadas, po¬ 
dem causar fadiga, hipotensao, bradicardia e nauseas; sao 
contraindicados em criangas com asma, insuficiencia cardfaca 
e disturbio de condugao. Os anti-histammicos (cipro-heptadi- 
na, pizotifeno) sao eficazes em certos casos; porem, causam 
sonolencia e ganho de peso. Os antidepressivos triciclicos 
(amitriptilina, nortriptilina, imipramina, clormipramina, fluo- 
xetina) sao tambem indicados no tratamento profilatico da 
migranea; porem, podem causar obstipagao, perda de peso, 
retengao urinaria e visao borrada. Outra classe de medicamen¬ 
tos sao os anticonvulsivantes (divalproato de sodio, topirama- 
to, lamotrigina, gabapentina), que se mostraram eficazes em 
alguns estudos realizados. 

0 tempo de tratamento profilatico recomendado pela 
maioria dos especialistas esta na faixa dos 6 a 12 meses. 0 es- 
quema terapeutico preconizado dependera da experiencia do 
especialista e dos efeitos adversos inerentes a cada paciente. 

Ha outro tipo de cefaleia primaria, 4 de evolugao cronica nao 
progressiva, que e a cefaleia tipo tensao (CTT), a qual compro- 
mete 20 a 25% das criangas e adolescentes. 9 Grande parte das 
vezes, o paciente desperta ja com dor, havendo perfodo de 
acentuagao, relacionado a fatores estressantes. As caracteris- 
ticas sao: 

• dor bilateral; 

• fraca ou moderada; 

• 15 a 20 dias ao mes; 

• tipo aperto ou pressao; 

• duragao de 30 minutos a varios dias; 

• nao piora com atividades fisicas; 

• ausencia de nauseas ou vomitos; 

• eventual fonofobia ou fotofobia. 

As causas determinantes estao, em muitas ocasioes, relacio- 
nadas ao estado de estresse emocional por intercorrencias fa- 
miliares, escolares, sociais ou doengas cronicas. Ha pacientes 
que referem algum alivio nos finais de semana ou nos perio- 
dos de ferias. 0 tratamento farmacologico e preconizado com 
analgesicos e anti-inflamatorios nao hormonais (AINH). Os 


antidepressivos (amitriptilina, imipramina, fluoxetina) fazem 
parte do esquema terapeutico, nesses casos. A terapia psicolo- 
gica, as tecnicas de relaxamento, biofeedback, corregao postu¬ 
ral e atividades fisicas estao indicadas como tratamento com- 
plementar. 

A cefaleia cronica com caracteristica progressiva e urn qua- 
dro que merece especial atengao, pois e uma queixa relaciona- 
da a doengas organicas. A cefaleia, em muitas ocasioes, apare- 
ce esporadicamente e com intensidade leve na fase inicial, 
porem vai se tornando mais frequente e mais intensa, espe- 
cialmente durante a madrugada ou ao despertar pela manha. 
As causas determinantes sao varias, como a hipertensao intra- 
craniana, e processos infecciosos e inflamatorios do sistema 
nervoso central. 0 quadro pode se iniciar com a cefaleia e, pos- 
teriormente, outros sintomas sao referidos, como as nauseas e 
os vomitos. Nesses casos, a cefaleia tende a piorar por ocasiao 
de algum esforgo que possa aumentar a pressao intracraniana, 
como espirro, tosse, evacuagao ou atividade fisica. Sao causas 
de hipertensao intracraniana: tumores cerebrais, hidrocefalia, 
abscesso cerebral, hematoma intracraniano e malformagao 
vascular. Ha que se mencionar como uma das causas de hiper¬ 
tensao intracraniana o pseudotumor cerebral, que se caracte- 
riza por urn aumento do volume do parenquima cerebral por 
conta do edema de origem nao esclarecida. E mais frequente 
em jovens e mulheres obesas. Pode ser causada por intoxica- 
gao pelas vitaminas A e D, uso de anticoncepcional, tetracicli- 
na, acido nalidixico e pela suspensao do uso de corticosteroi- 
de. Nos casos de hipertensao intracraniana, o exame do fundo 
de olho e relevante, pois pode-se encontrar urn sinal impor- 
tante, que e o papiledema. Havendo sinais sugestivos de hi¬ 
pertensao intracraniana, os exames por imagem tornam-se 
necessarios para o diagnostico diferencial. 

A hipotensao liquorica causa cefaleia generalizada, latejan- 
te ou tipo pressao. A dor manifesta-se ao levantar-se apos a 
pungao para coleta do liquido cefalorraquidiano (LCR); ao dei- 
tar-se, alivia a dor. Nos pacientes portadores de derivagao ven¬ 
tricular, quando ha drenagem excessiva do LCR, evidencia-se 
a hipotensao liquorica e, consequentemente, a cefaleia. Ha 
medicamentos que podem ser causadores da cefaleia, como os 
antidepressivos triciclicos, os estimulantes do sistema nervo¬ 
so (metilfenidato, anfetamina), protetores gastricos (ranitidi- 
na), anticonvulsivantes, anticoncepcionais, quimioterapicos e 
antibioticos. As crises epilepticas podem ter como manifesta- 
gao inicial a cefaleia. 0 consumo de alcool e drogas ilicitas e fa- 
tor determinante da cefaleia que aparece em torno de 60 mi¬ 
nutos apos o consumo. E uma dor generalizada do tipo pressao 
ou constritiva. A atividade sexual pode causar cefaleia abrupta, 
intensa, latejante e bilateral, que aparece durante ou apos o 
ato sexual e pode persistir por minutos ou horas. 

Nota-se que a cefaleia tern varias causas determinantes, se- 
jam elas com caracteristicas benignas ou com caracteristicas 
mais complexas, o que a torna mais preocupante. Em muitas 
ocasioes, os pacientes procuram os servigos de pronto atendi- 
mento em virtude da intensidade dos sintomas. Deve-se, ini- 
cialmente, procurar aliviar o quadro algico e, para isso, alem 
dos analgesicos, pode-se ministrar corticosteroide e os neuro- 
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lepticos. 10 Os relatos dos pacientes e o exame clinico-neurolo- 
gico minucioso sao fundamentals para o possivel diagnostico. 
Exames laboratoriais e por imagem podem ser um comple- 
mento relevante para o correto diagnostico e tratamento das 
cefaleias. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que a cefaleia e uma queixa frequente na 
infancia. 

• Fazer o diagnostico diferencial da cefaleia primaria e 
secundaria. 

• Diferenciar as crises periodicas de outros quadros 
cknicos. 

• Orientar o tratamento sintomatico e profilatico. 
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CAPITULO 15 


SINDROMES 

NEUROCUTANEAS 

Gustavo Adolfo Rodrigues Valle 


Introdugao 

As sindromes neurocutaneas sao disturbios congenitos que 
englobam sintomas cutaneos e neurologicos. Apresentam ca¬ 
racteristicas comuns como tendencia a malformagoes tumo- 
rais e ao aparecimento de manchas pigmentares ou angioma- 
tosas em tecidos e orgaos ectodermicos, principalmente pele e 
sistema nervoso, podendo haver participagao, em grau varia- 
vel, do mesoderma e endoderma. Sao doengas distintas que 
podem, no entanto, aparecer combinadas, transmitidas por 
gene autossomico de dominancia regular ou nao, com pene- 
trancia alta ou incompleta, com expressividade variada e com 
grande numero de formas abortivas, esporadicas, atipicas ou 
intermediarias. 

Van der Hoeve usou pela primeira vez o termo facomatose 
(do grego lente) para caracterizar a lesao em lente encontrada 
na retina de pacientes com esclerose tuberosa e neurofibro- 
matose. Contudo, essas lesoes aparecem com frequencia 
muito baixa. Tambem sabe-se que as quatro primeiras doen¬ 
gas englobadas sob essa terminologia derivam de anormali- 
dades de folhetos embrionarios diferentes e, com o passar do 
tempo, outras doengas foram acrescentadas a elas, sendo a 
maioria sem lesoes retinianas “em lente”, nao justificando 
mais o termo facomatose. Surgiu, entao, o termo neuroecto- 
dermose, abrangendo somente molestias do folheto ectoder- 
mico. No entanto, na sua grande maioria, essas doengas deri¬ 
vam do folheto mesodermico, e algumas raras, do folheto 
endodermico. Surgiu, entao, o termo neuromesoectodermo- 
se. Por fim, para englobar melhor as doengas que comprome- 
tem urn ou mais dos tres folhetos, foram denominadas sin- 
dromes neurocutaneas. 

As caracteristicas comuns das sindromes neurocutaneas 
sao: 1 

• manchas ou alteragoes angiomatosas que aparecem na pele 

ou mucosas em qualquer regiao do corpo; 

• formagoes hiperplasicas localizadas de tipo tumoral; 

• tumores verdadeiros (blastomatose) originados de celulas 

embrionarias nao diferenciadas; 


• outras malformagoes congenitas, como displasias viscerais 

(agenesias, disgenesias e duplicagoes). 

Neurofibromatose (NF) 

Foi descrita pela primeira vez no seculo XVIII, mas, em 1882, 
Von Recklinghausen descreveu varios aspectos da doenga. 

A neurofibromatose e a mais comum das sindromes neuro¬ 
cutaneas, ocorrendo em 1 a cada 3.000 pessoas. 2 Sua heranga 
e autossomica dominante de expressao clinica altamente va- 
riavel. Cerca de metade dos casos de neurofibromatose do 
tipo 1 origina-se via mutagao espontanea. Existe uma predo¬ 
minance discreta pelo sexo masculino. 

Com base nas caracteristicas clinicas, a neurofibromatose 
pode ser dividida em pelo menos 2 subgrupos. A NF-1 e a clas- 
sica doenga de Von Recklinghausen, com neurofibromas mul- 
tiplos, manchas “cafe-com-leite”, nodulos Lisch, displasia ar¬ 
terial ou ossea e urn maior risco de tumores do nervo optico e 
outros. A NF-1 tern sido ligada ao cromossomo 17. A NF-2 e ca- 
racterizada por neuromas acusticos bilaterais e, muitas vezes, 
outros tumores intracranianos e intraespinais. Apresenta 
poucas lesoes cutaneas ou tumores dos nervos perifericos. A 
NF-2 e ligada ao cromossomo 22. 

Sinais cutaneos da NF-1 

As manchas “cafe-com-leite” sao tipicamente lesoes pardo- 
-claras, planas, variando de tamanho e configuragao, de mill- 
metros a centimetros de diametro (Figura 1). Estao presentes 
ao nascer e podem aumentar de tamanho e numero na primei¬ 
ra decada. Muitas vezes sao encontradas lesoes pigmentadas 
nas axilas ou nas regioes intertriginosas, de 1 a 3 mm de dia¬ 
metro, podendo, por vezes, causar prurido, especialmente 
apos traumatismo local. 2 

Os neurofibromas derivam dos nervos perifericos e sao 
mais frequentes apos a puberdade. Depois dessa fase, aumen- 
tam de tamanho e numero durante toda a idade adulta. Sao 
geralmente assintomaticos, podendo, as vezes, provocar dor 
ou perda da fungao pela compressao do nervo (Figura 2). 



1386 . TRATADO DE PEDIATRIA • SEgAO 17 NEUROLOGIA 



Figura 1 Lesoes pardo-claras, planas com variagao de 
tamanho e configuragao, estando presentes desde o 
nascimento, podendo aumentar de tamanho e numero na 
primeira decada. 

Fonte: Hospital Federal dos Servidores do Estado - Rio de Janeiro. 



Figura 2 Neurofibromas em nervos perifericos, mais 
frequentes apos a puberdade. 

Fonte: Hospital Federal dos Servidores do Estado - Rio de Janeiro. 


Os neurofibromas plexiformes tendem a afetar mais a face 
do que outras regioes, e costumam ser evidentes mesmo na 
infancia. A rapidez de seu crescimento e variavel, mas muitas 
vezes pode induzir a desfiguramento ou perda visual. 

Sinais oftalmicos 

Observam-se hamartomas pigmentados da iris (nodulos de 
Lisch) (Figura 3) em pacientes com mais de 6 anos de idade e 
sao assintomaticos. 0 glaucoma congenito e a buftalmia ocor- 
rem raramente, em especial quando comparados com a taxa 
observada na sindrome de Sturge-Weber. 2 

Sinais esqueleticos 

A displasia do esfenoide e a pseudoartrose tibial sao lesoes os- 
seas displasicas comuns da neurofibromatose. Corpos verte- 
brais serrilhados tambem sao caracteristicos. A cifoescoliose e 
a macrocefalia sao outras anormalidades que podem estar pre¬ 
sentes. 

Outras neoplasias 

Uma variedade de neoplasias tern sido atribuida a neurofibro¬ 
matose. Tumor de Wilms, rabdomiossarcoma, feocromocito- 



Figura 3 Nodulos de Lisch: hamartomas pigmentados da iris. 

Fonte: Hospital Federal dos Servidores do Estado - Rio de Janeiro. 


ma e leucemia mieloide infantil sao exemplos de neoplasias 
que parecem ter maior frequencia em pacientes com neurofi¬ 
bromatose. 

Criterios diagnosticos de NF-1 2 

1. Seis ou mais lesoes “cafe-com-leite” com mais de 5 mm de 
diametro antes da puberdade e mais de 15 mm depois da pu¬ 
berdade. 

2. Sardas nas areas axilares ou inguinais. 

3. Glioma optico. 

4. Dois ou mais neurofibromas ou urn neurofibroma plexiforme. 

5. Urn parente de 1 Q grau com NF-1. 

6. Dois ou mais nodulos de Lisch. 

7. Uma lesao ossea caracteristica (displasia esfenoide, afinamen- 
to do cortex dos ossos longos, com ou sem pseudoartrose). 

Criterios diagnosticos de NF-2 2 

1. Tumor bilateral do VIII nervo. 

2. Urn parente de l Q grau com NF-2 e urn tumor unilateral do VIII 
nervo. 

3. Urn parente de 1 Q grau com NF-2 e qualquer dentre duas das 
seguintes lesoes: neurofibroma, meningioma, schwannoma, 
glioma ou opacidade lenticular subcapsular posterior juvenil. 

Complicapoes neurologicas da NF-1 
Na NF-1, o tumor mais comum no sistema nervoso central 
(SNC) e o glioma de nervo optico, afetando em torno de 15% 
dos pacientes. Cerca de mais de dois tergos sao identificados 
apenas radiograficamente. 1 ’ 2 Consistem em perda progressiva 
da visao, atrofia optica e, menos frequente, dor ou proptose. 
Eles podem ser uni ou bilaterais e de progressao variavel. Difi- 
culdade de aprendizado, disturbios do comportamento e ou- 
tros tipos de tumores tambem podem ocorrer. 

Complicapoes vasculares da NF-1 
Alguns poucos pacientes com NF-1 desenvolvem displasia ar¬ 
terial sintomatica, envolvendo frequentemente a arteria renal 
ou carotida. A hipertensao sistemica resulta de estenose da ar¬ 
teria renal, mais comum do que urn feocromocitoma, ambas 
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complicagoes da neurofibromatose. Cerca de dois tergos des¬ 
ses pacientes podem ter as carotidas estenosadas ou ocluidas, 
com uma rede distal de vasos colaterais telangiectasicos (sin- 
drome de moyamoya). 2 

Complicagoes neurologicas da NF-2 
Os tumores acusticos bilaterais sao caracteristicos da NF-2. Ge- 
ralmente os sintomas desenvolvem-se na 2- ou 3- decada, que 
consiste em perda auditiva, zumbido, vertigens e flacidez fa¬ 
cial. Os meningiomas, os astrocitomas e os ependimomas sao 
encontrados com maior frequencia nos pacientes com NF-2. 

Tratamento 

Nao ha tratamento especifico para a enfermidade. As crises 
convulsivas podem ser focais ou generalizadas e amplamente 
controladas com anticonvulsivantes. A remogao cirurgica dos 
tumores do SNC pode prolongar a vida desses pacientes. Algu- 
mas poucas pesquisas relacionadas ao uso de cetotifeno e, 
mais recentemente, everolimo nos neurofibromas ainda sao 
insuficientes para fazer uma avaliagao objetiva sobre a eficacia 
e a seguranga dessas drogas na redugao desses tumores perife- 
ricos. 3 ’ 4 Quanto ao prognostic, e melhor quando o tumor e pe- 
riferico. Ja para os tumores intracranianos, a sobrevida depen- 
de da sua localizagao e do seu numero. 

Complexo esclerose tuberosa 

0 primeiro relato conhecido de esclerose tuberosa foi feito por 
Von Recklinghausen em 1862. Tratava-se de urn recem-nasci- 
do que, no exame post-mortem , revelou a presenga de lesoes 
escleroticas no cerebro e tumores cardiacos. Em 1880, Bourne- 
ville descreveu a associagao das manifestagoes clinicas de re- 
tardo mental e crises convulsivas com as alteragoes patologicas 
cerebrais tipicas (tuberculos corticais e nodulos gliais subepen¬ 
dimarios). Heinrich Vogh, em 1908, descreveu a triade clinica 
de convulsoes, retardo mental e adenoma sebaceo da face e 
sua frequente associagao com tumores renais e cardiacos. 

A sua frequencia e de aproximadamente 1 caso para cada 
30.000 individuos. A heranga e autossomica dominante, com 
penetragao variavel. Cerca de 80% dos casos sao esporadicos. 
Apresenta urn predominio 2 a 3 vezes maior no sexo masculino. 5 

Manifestagoes cutaneas 

As lesoes cutaneas tipicas incluem maculas hipomelanoticas 
(manchas hipocromicas) (Figura 4), angiofibromas faciais 
(adenomas sebaceos) (Figura 5), fibromas ungueais e placa de 
Shagreen. 

As maculas hipomelanoticas sao encontradas em ate 90% 
dos pacientes e, muitas vezes, sao visiveis ao nascer, especial- 
mente com o uso de lampada ultravioleta. 5 

Os angiofibromas faciais sao compostos de elementos vas- 
culares e tecido conjuntivo, alojando-se atraves do nariz e 
abaixo dos sulcos nasolabiais, em diregao ao queixo. Em geral, 
nao estao presentes ao nascer, surgindo entre 4 e 10 anos de 
idade e depois aumentam gradualmente. 

Os fibromas ungueais sao lesoes carnosas localizadas em 
volta ou abaixo das unhas. Sao mais comuns nos dedos dos 



Figura 4 Lesoes cutaneas hipomelanoticas. 

Fonte: Hospital Federal dos Servidores do Estado - Rio de Janeiro. 



Figura 5 Angiofibromas faciais (adenomas sebaceos). 

Fonte: Hospital Federal dos Servidores do Estado - Rio de Janeiro. 

pes que nos das maos, e mais comuns em meninas. Geralmen- 
te nao aparecem antes da adolescencia. 

A placa de Shagreen e uma lesao ligeiramente elevada, com 
borda irregular e superficie texturada, localizada no dorso ou 
na regiao do flanco. E encontrada em 20 a 35% dos pacientes 
pos-puberdade. 6 

Manifestagoes neurologicas 
Os sintomas neurologicos mais comuns sao retardo mental e 
convulsoes. As crises ocorrem em 80 a 90% dos pacientes re- 
conhecidos. Sao comuns os espasmos infantis, mas qualquer 
tipo de crise pode ocorrer. 6 

Aproximadamente 60% dos pacientes tern comprometi- 
mento mental de severidade variavel, desde uma ligeira dis- 
fungao ate graus mais profundos. 6 

Os astrocitomas de celulas gigantes (Figura 6) manifestam- 
-se em 6 a 14% dos pacientes com esclerose tuberosa, com pro- 
babilidade de desenvolver-se durante as duas primeiras deca- 
das. 6 Tipicamente sao encontrados nodulos subependimarios 
nos ventriculos laterais e, por vezes, em outras areas. Sao de 
origem vascular e tendem a se calcificar. As tuberosidades cor¬ 
ticais apresentam-se em forma e numero variaveis. Tanto as 
tuberosidades corticais quanto os nodulos subependimarios 
(Figura 7) sao considerados patognomonicos da esclerose tu¬ 
berosa. 
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Figura 6 Astrocitoma de celulas gigantes. 

Cedido por: dra. Lara Brandao - Cli'nica Radiologica Felipe Matoso. 



Figura 7 Setas tracejadas: nodulos subependimarios. Setas 
continuas: tuberes corticais. 

Cedido por: dra. Lara Brandao - Cli'nica Radiologica Felipe Matoso. 

A esclerose tuberosa pode afetar qualquer parte do corpo, 
principalmente coragao, rins e pulmao. 

Genetica 

Existem evidences quanto a heterogeneidade genetica fenoti- 
pica. Recentes analises da linhagem genetica implicam forte- 
mente a regiao do cromossomo 9 q32-34 como o locus do gene 
para pelo menos 1/3 dos pacientes. Em outras familias, o gene 
defeituoso parece residir no brago longo do cromossomo 16 
(regiao pB). 1 Tudo indica que pelo menos urn outro sitio afora 
o cromossomo 9 esta envolvido na esclerose tuberosa. 

Tratamento 

A enfermidade em si nao tern tratamento. Os tumores cere- 
brais, renais, osseos e intestinais podem ser abordados por ci- 
rurgia. Recentemente, o uso de urn antineoplasico chamado 
everolimo vem se mostrando eficaz para o tratamento de tu¬ 
mores do SNC do tipo astrocitomas de celulas gigantes, pre¬ 


sente em 10% dos portadores de esclerose tuberosa. 4 0 medi- 
camento encontra-se atualmente aprovado para uso nesse 
tipo de tumor. Algumas pesquisas ainda nao aprovadas para a 
pratica cli'nica vem estudando a eficacia desse medicamento 
em outros sintomas da doenga, como o comportamento e as 
crises epilepticas. As convulsoes podem se apresentar tanto 
generalizadas quanto focais, sendo estas extremamente refra- 
tarias ao tratamento clinico. Os espasmos infantis podem es- 
tar presentes de 1/3 a metade dos pacientes com esclerose tu¬ 
berosa. A vigabatrina e a droga de eleigao nos casos de 
espasmos associados a esclerose tuberosa. 

Doenga de Sturge-Weber 

Fue Schirmer (1860) parece ter sido o primeiro autor a descre- 
ver a doenga. Em 1879, Sturge caracterizava a doenga por nevo 
vascular da face, convulsoes generalizadas ou focais, hemipa- 
resia contralateral, alteragoes oculares e grande tendencia a 
retardo mental. Em 1897, Kalischer relacionou os sinais neu- 
rologicos com o hemangioma cerebral analogo ao nevo facial. 
Em 1922, Weber sistematizou as alteragoes radiologicas no he- 
misferio afetado. Em 1934, Krabbe estudou a localizagao corti¬ 
cal das calcificagoes mediante estudo clinico-patologico. 

Apresenta uma frequencia de aproximadamente 1 caso 
para cada 5.000 individuos, de acordo com alguns autores. A 
transmissao e por heranga autossomica dominante, com pe- 
netragao variavel. Em algumas familias, ja foi demonstrada 
uma heranga recessiva. Nao ha qualquer predilegao de raga ou 
sexo. 1 ’ 5 

Quadro clinico 

Apenas 10% dos pacientes com angioma cutaneo facial tern le- 
sao intracraniana, e o diagnostico de sindrome de Sturge-We¬ 
ber deve ser reservado para esses casos. 1 Classicamente, o an¬ 
gioma cutaneo e unilateral na fronte ou em volta dos olhos 
(Figura 8). Algumas vezes essas lesoes sao mais extensas, en- 
volvendo grande parte da face e do tronco (Figura 9). A lesao 
cerebral e geralmente ipsilateral ao nevo facial unilateral. 

Os disturbios neurologicos mais comuns sao as convulsoes. 
Predominam as convulsoes motoras focais ou tonico-clonicas 
generalizadas, mas outros tipos podem ocorrer. 



Figura 8 Angioma cutaneo em hemiface ou em volta dos 
olhos. 

Fonte: Hospital Federal dos Servidores do Estado - Rio de Janeiro. 
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Figura 9 Angioma cutaneo envolvendo grande parte da 
face e do tronco. 

Fonte: Hospital Federal dos Servidores do Estado - Rio de Janeiro. 

As perturbagoes mentais ocorrem em metade dos pacien- 
tes com sindrome de Sturge-Weber. Como regra, pacientes 
com convulsoes refratarias tern mais probabilidade de terem 
retardo mental. 

Em alguns pacientes cujo angioma cutaneo facial e adja- 
cente ao olho, desenvolve-se glaucoma. 

Radiologia 

Os estudos radiologicos revelam dados positivos para o diag¬ 
nostic da sindrome de Sturge-Weber, principalmente a resso- 
nancia magnetica (RM). As lesoes do hemisferio afetado sao 
vistas desde o nascimento, com importante hemiatrofia cere¬ 
bral. Os seguimentos periodicos dessas criangas revelam depo- 
sitos progressives de calcio no hemisferio afetado, alem de urn 
angioma leptomenmgeo mais ou menos extenso, bem de- 
monstrado pelo uso do contraste gadolinio na RM (Figura 10). 

Tratamento 

As manchas angiomatosas podem ser tratadas com laser de ar- 
gonio para finalidade estetica. Alguns casos apresentam crises 
epilepticas facilmente controladas com drogas antiepilepticas. 
Entretanto, os demais pacientes podem ser refratarios aos an- 
ticonvulsivantes. Particularmente, preocupa a ocorrencia de 
estado de mal epileptico que pode acentuar o deficit neurologi- 
co. Para alguns pacientes, esta indicada a cirurgia da epilepsia. 
0 tratamento do glaucoma adquirido inicialmente e clinico, 
mas nos casos refratarios, opta-se pela cirurgia. No glaucoma 
congenito, o tratamento e sempre cirurgico. 

Ataxia-telangectasia 

Syllaba e Henner, em 1926, estudaram casos de coreoatetose 
familiar, descrevendo tres gemeos com vasos da conjuntiva 
bulbar dilatados e ataxia cerebelar. Em 1941, Louis-Barr pro- 
pos uma sindrome de carater evolutivo, unindo as telangiecta- 
sias da conjuntiva e pele e disturbios cerebelares. Em 1957, 
Boder e Sedgwick estudaram a sindrome do ponto de vista cli¬ 
nico, bioquimico, anatomopatologico e genetico, designando- 
-a de ataxia-telangiectasia. 1 



Figura 10 Angioma leptomenmgeo com importante 
hemiatrofia cerebral. 

Fonte: Hospital Federal dos Servidores do Estado - Rio de Janeiro. 

Quadro clinico 

0 primeiro sintoma a se manifestar e a ataxia cerebelar, de ini- 
cio entre o 8 Q mes e o 3 Q ano de vida. Inicia-se com disturbio 
da marcha e alargamento da base de sustentagao, seguido pos- 
teriormente de tremor intencional, disartria e hipotonia global. 

A coreoatetose pode estar presente como parte do quadro 
inicial, porem e mais comum nos estagios mais tardios, acom- 
panhados de outras alteragoes do sistema extrapiramidal. Ou- 
tras manifestagoes tardias sao as alteragoes da motricidade 
ocular extrinseca (nistagmo de fixagao, movimentos oculares 
em “catraca” e dificuldade no olhar conjugado horizontal e 
vertical). 

As telangiectasias oculocutaneas podem estar presentes 
antes do 3 e ano, sendo mais comum entre o 3 e e o 6 e , e exube- 
rantes apos o 7 e (Figura 11). Aparecem, em geral, na conjunti¬ 
va bulbar, desenvolvendo-se posteriormente na face, pescogo, 
fossa poplitea, pregas flexoras dos membros superiores, nos 



Figura 11 Telangiectasias oculocutaneas. 

Fonte: Hospital Federal dos Servidores do Estado - Rio de Janeiro. 
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pes e na mucosa bucal, principalmente palato. Surgem algum 
tempo apos a ataxia cerebelar. 

Observam-se tambem retardo no desenvolvimento ponde- 
roestatural e sexual e maior frequencia de neoplasias do siste- 
ma reticulo endotelial (doenga de Hodgkin, sarcoma de celu- 
las reticulares e linfossarcoma). 

Exames complementares 

Frequentemente encontra-se hipogamaglobulinemia, com re- 
dugao ou ausencia da fragao IgA, IgE e IgG baixas e IgM nor¬ 
mal ou alta, mas com seu peso molecular diminmdo. Ha tam¬ 
bem uma reduzida capacidade imunologica tecidual, com 
alteragoes nas reagoes de hipersensibilidade tardia. 

Laboratorialmente, podem-se encontrar algumas provas 
hepaticas alteradas, hemograma com linfopenia e aminoaci¬ 
duria, com encontro de urn peptidio rico em prolina e hidroxi- 
prolina. 

Os exames de neuroimagem podem mostrar atrofia cerebe¬ 
lar com perda de celulas de Purkinje e granulares, mais evi- 
dente no vermis cerebelar (Figura 12). Entretanto, e preciso 
considerar a RM em detrimento da tomografia computadori- 
zada (TC), em razao da hipersensibilidade desses pacientes a 
radiagao ionizante. 7 

Quanto a genetica, a historia familiar e positiva em 25 a 
40% dos casos (dados da literatura mundial). Alguns pesqui- 
sadores acreditam em uma dependencia autossomica recessi- 
va, localizada no cromossomo 11 (regiao q22-23). ! 

Prognostico e tratamento 

Na maioria dos casos, o quadro e progressivo e leva a confina- 
mento no leito no final da l a decada. Os sinais e sintomas da ata¬ 
xia-telangiectasia apresentam nitida piora por volta do 6 e ano. 

0 tratamento e sintomatico e envolve fisioterapia, fonoau- 
diologia e tratamento de complicagoes infecciosas e pulmona- 
res. 0 uso da imunoglobulina endovenosa, a cada 3 ou 4 sema- 
nas, pode reduzir a frequencia das infecgoes naqueles 



Figura 12 Atrofia cerebelar, mais evidente em vermis 
cerebelar. 

Fonte: Hospital Federal dos Servidores do Estado - Rio de Janeiro. 


pacientes que apresentam deficiencia da imunidade humoral. 
Os betabloqueadores podem reduzir os tremores e melhorar a 
realizagao dos movimentos finos. 

0 prognostico e ruim em virtude das infecgoes respiratorias 
de repetigao, neurodegeneragao, envelhecimento cutaneomu- 
coso acelerado e aumento do risco de desenvolver cancer an¬ 
tes dos 20 anos, principalmente de mama. 

Incontinencia pigmentar 

A incontinencia pigmentar (incontinentia pigmenti ) e conheci- 
da desde o princfpio do seculo XX. E uma enfermidade bastan- 
te rara, de heranga dominante ligada ao cromossomo X. Pas- 
sou a ser mais conhecida a partir das descrigoes de Bloch e 
Sulzberger, por isso tambem e conhecida com o nome de sm- 
drome de Bloch-Sulzberger. 1 

Clinica 

Todos os pacientes apresentam lesoes na pele, e 30% deles 
cursam com disturbios neurologicos. 1 

As manifestagoes cutaneas cursam com tres estagios, ha- 
vendo uma pequena porcentagem de pacientes que desenvol- 
vem urn quarto estagio. 0 primeiro ocorre nas primeiras sema- 
nas de vida, em que as lesoes observadas sao eritematosas, 
maculares, papulosas, vesiculares, bolhosas e, algumas vezes, 
pustulosas (Figura 13). A localizagao preferencial e nos mem- 
bros inferiores, tronco e couro cabeludo. Este ultimo e de gran¬ 
de importancia, pois a maioria dos pacientes com comprome- 
timento neurologico tambem apresenta lesoes dermicas 
cefalicas. Essas lesoes do primeiro estagio costumam durar de 
semanas a meses e podem alojar eosinofilos, sendo responsa- 
vel pela eosinofilia nos estudos sanguineos. 8 No segundo esta¬ 
gio, as lesoes passam a ter urn aspecto pustuloso, liquenoide e 
queratoide, desenvolvendo ao longo de alguns meses e afetan- 
do preferentemente a pele das pernas e tronco (Figura 14). 0 
terceiro estagio ocorre em continuagao do segundo, desenvol- 
vendo-se em poucas semanas, caracterizando-se pelo apareci- 



Figura 13 Primeiro estagio: lesoes eritematosas, papulosas, 
vesiculares e pustulosas nos membros inferiores, tronco e 
couro cabeludo. 

Fonte: Hospital de la Seguridad Social La Paz, Universidad Autonoma de 
Madrid. 
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mento de placas de coloragao violacea ou marrom em regiao 
de pernas e dorso que tendem a desaparecer no curso da se- 
gunda ou terceira decada de vida 8 (Figura 15). Cerca de 25% 
dos casos desenvolvem um quarto estagio, que consiste nas 
sequelas deixadas pelas lesoes anteriores em forma de zonas 
de hipo ou hiperpigmentadas e atroficas, localizadas geral- 
mente nas pernas 8 (Figura 16). As sequelas das lesoes do cou- 



Figura 14 Segundo estagio: lesoes pustulosas, liquenoides 
e queratoides, afetando a pele das pernas e tronco. 

Fonte: Hospital de la Seguridad Social La Paz, Universidad Autonoma de 
Madrid. 



Figura 15 Terceiro estagio: placas de coloragao violacea ou 
marrom em regiao de pernas e dorso, que desaparecem 
na 2- ou 3- decada de vida. 

Fonte: Hospital de la Seguridad Social La Paz, Universidad Autonoma de 
Madrid. 



Figura 16 Quarto estagio: sequelas de lesoes anteriores 
hipo ou hiperpigmentadas e atroficas, localizadas 
geralmente nas pernas. 

Fonte: Hospital de la Seguridad Social La Paz, Universidad Autonoma de 
Madrid. 


ro cabeludo geralmente sao manifestadas em forma de mu- 
danga de coloragao do cabelo, que aparece em tom mais claro. 
Um tergo dos casos pode mostrar zonas cicatriciais ou de alo¬ 
pecia e alteragoes nas unhas. 

Alem da pele e do cerebro, outros tecidos podem estar afeta- 
dos, como olhos, dentes e ossos. Os olhos podem mostrar todo 
tipo de alteragoes, como microftalmia, opacidade, papilite, de- 
formidades das palpebras com pouca quantidade de alios. Os 
dentes podem se apresentar em menor numero, alem de ocor- 
rer atraso na sua erupgao e deformidades. As alteragoes osseas 
tambem podem ser de varios tipos e geralmente estao acome- 
tidas aquelas subjacentes as lesoes cutaneas, como cranio, fa- 
langes, metacarpos e metatarsos, costelas e ossos faciais. Na 
fase adulta, podem surgir tumores queratoides subungueais 
que, apesar de benignos, costumam ser dolorosos. 

Alteragoes do sistema nervoso central 
As complicagoes neurologicas consistem em deficiencia inte- 
lectual, crises epilepticas, paralisia espastica, microcefalia, 
malformagoes cerebrais de diversos tipos e ataxia cerebelar. 
Os pacientes que padecem de transtorno neurologico tern 
apresentado um quadro de encefalopatia aguda no periodo 
neonatal, com uma sintomatologia de crises epilepticas tipo 
status epilepticus e refratarios ao tratamento. 0 eletroencefalo- 
grama (EEG) revela graves alteragoes funcionais do cerebro 
nessa fase aguda, inclusive depois de 9 meses ou por anos, du¬ 
rante a fase de sequelas. A neurorradiologia, por meio da TC e 
da RM cerebral, evidencia alteragoes importantes do paren- 
quima cerebral, que alcangam a zona subcortical e, as vezes, a 
zona cortical suprajacente, de modo radial, acompanhada de 
hemiatrofia cerebral e hipogenesia do corpo caloso. Tambem 
sao encontradas alteragoes no cerebelo. 9 

Tratamento 

0 tratamento e fundamentalmente sintomatico no que diz 
respeito a crises epilepticas, deficiencia intelectual e sequelas 
motoras. Os tumores nos dedos, por serem dolorosos, reque- 
rem tratamento cirurgico. 0 aconselhamento genetico e im- 
portante nesses casos. 

Hipomelanose de Ito 

Este transtorno foi descrito por Ito em 1952. E o terceiro trans¬ 
torno neurocutaneo mais frequente, sendo superado apenas 
pela neurofibromatose tipo I e pela esclerose tuberosa. No en- 
tanto, e um quadro que poucos sabem diagnosticar, necessi- 
tando que a crianga fique totalmente despida, alem de ser exa- 
minada em ambiente bem iluminado, de preferencia a luz 
natural. A utilizagao de luz ultravioleta nos casos em que se te- 
nha duvida, principalmente em pacientes com pele muito 
branca, aumenta as chances de diagnostico. A escassez de pu- 
blicagoes e a falta de conhecimento sobre a doenga sao os ou¬ 
tros motivos para a dificuldade diagnostica. 

A hipomelanose de Ito acomete similarmente ambos os se- 
xos e tern uma grande importancia em neurologia pela alta 
prevalencia de alteragoes do SNC, especialmente crise convul- 
siva e deficiencia intelectual. 
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As lesoes cutaneas consistem em zonas hipopigmentadas 
de bordos irregulares em formato de manchas, estrias e dese- 
nhos geograficos localizados em qualquer parte do corpo (Fi- 
gura 17). Essas lesoes sao observadas em 70% dos casos ao 
longo do primeiro ano de vida e 4% apresentam outros tipos 
de lesoes cutaneas, como manchas “cafe-com-leite”, persis¬ 
tence de mancha mongolica, nevo de Ota, nevo marmorato e 
nevo angiomatoso. * 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 A deficiencia intelectual e a complicagao 
mais importante e de maior prevalence, presente em 60% 
dos casos. 10 0 comportamento autista pode estar presente em 
10% dos casos, muitos deles com historico anterior de crises 
graves. Em 85% dos casos, as crises epilepticas graves sao do 
tipo sindrome de West. 10 A associagao de crises epilepticas e 
deficiencia intelectual parece estar relacionada com altera- 
goes da migragao neuronal. Esses defeitos, muitas vezes rela- 
cionados a crises epilepticas refratarias, sao sujeitos a aborda- 
gem cirurgica apos avaliagao especializada. A hipotonia, a 
macrocefalia e a microcefalia tambem sao observadas. A ex- 
tensao e a localizagao das lesoes cutaneas nao estao correla- 
cionadas com a gravidade das complicagoes neurologicas. Al- 
teragoes esqueleticas, malformagoes dos dentes, anomalias 
genitais, hernia inguinal, cardiopatia congenita, fenda palati- 
na e hipertelorismo tambem podem ser observadas na hipo- 
melanose de Ito. 

0 tratamento das lesoes cutaneas nao e necessario. 0 cui- 
dado deve ser multidisciplinar, com consultas periodicas com 
oftalmologista, neurologista e ortopedista pediatrico, depen- 



Figura 17 Lesoes de bordos irregulares, hipopigmentadas, 
em formato de manchas, estrias ou desenho geografico. 

Fonte: Hospital Federal dos Servidores do Estado - Rio de Janeiro. 


dendo das anomalias associadas. As convulsoes devem ser 
tratadas com anticonvulsivantes. 

0 prognostico e determinado pelas anomalias associadas. 
As lesoes cutaneas tern urn prognostico favoravel. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer que as sindromes neurocutaneas sao 
doengas congenitas originadas de tecidos e orgaos 
ectodermicos, podendo ter comprometimento do 
mesoderma e endoderma. 

• Saber que manchas pigmentares e angiomatosas na 
pele podem traduzir uma causa etiologica de crise 
epileptica. 

• Reconhecer as principais caracterfsticas clfnicas das 
sindromes neurocutaneas. 

• Ter em mente que sao doengas que, ao longo da vida, 
podem causar tumores nao somente no sistema 
nervoso, mas tambem em outros orgaos do corpo 
humano. 
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CAPITULO 1 


AVALIACAO DO ESTADO 
NUTRICION AL 


Virginia Resende Silva Weffort 
Roseli Oselka Saccardo Sarni 
Rose Vega Patin 
Mauro Fisberg 


Introdugao 

A crianga apresenta-se em constante crescimento e desenvol- 
vimento. Diante disso, avaliar a evolugao (fisica e mental) em 
toda consulta torna-se parte obrigatoria da semiologia nessa 
faixa etaria. 0 crescimento e definido pelo aumento linear 
continuo, mas nao constante, das estruturas que o compoem 
e resulta da interagao de fatores intrinsecos ou organicos (ge- 
neticos, neuroendocrinos) e extrinsecos ou ambientais (nutri- 
cionais, condigoes geofisicas, atividades fisicas, vinculo mae- 
-filho). 1 

Para o estudo dessas situagoes, utiliza-se urn conjunto de 
tecnicas e medidas que permitem avaliar indicadores que irao 
definir o estado nutricional do individuo ou caracterizar dis- 
turbios de ordem nutricional, com vistas a estabelecer os ris- 
cos de morbidade e mortalidade. 

Ao serem aplicadas, essas tecnicas irao compor a avalia¬ 
gao do estado nutricional, cujo objetivo e identificar modifi- 
cagoes no perfil nutricional individual, associadas ou nao a 
situagoes de doenga, permitindo, assim, uma intervengao 
adequada no sentido de promover a recuperagao ou a manu- 
tengao da saude. 

Dentro dessas categorias, varios metodos de avaliagao po- 
dem ser utilizados, dependendo das caracteristicas da avalia¬ 
gao a ser realizada. 

Antropometria 

0 valor da antropometria e indiscutivel, desde que compo- 
nha registros regulares, precisos e consistentes. Contudo, to- 
das as medidas estao sujeitas a erros, se nao forem adequada- 
mente padronizadas; para isso, e necessario manter o 
treinamento dos observadores quanto as tecnicas e ao uso de 
equipamentos adequados, ajustar os equipamentos necessa- 
rios antes de cada medigao, verificar periodicamente os erros 
dos observadores ao tomar as medidas antropometricas e re- 
petir as medidas ate que a diferenga entre elas seja a menor 
possivel. Apos a obtengao das medidas, faz-se necessario, 
tambem, analisa-las de maneira correta. Para tanto, utili- 


zam-se indicadores, padroes de referencia, niveis de corte e 
classificagoes adequadas. 

Uma serie de medidas faz parte da avaliagao antropometri- 
ca, dependendo do tipo de publico ao qual e destinada. Em ge- 
ral, incluem peso, estatura, circunferencias corporeas (cranio, 
brago, cintura, quadril, panturrilha), dobras cutaneas (tricipi- 
tal, bicipital, suprailiaca, subescapular, panturrilha, abdomi¬ 
nal) e tamanho dos segmentos corporeos. 

0 Ministerio da Saude disponibilizou uma publicagao para 
auxiliar na verificagao correta de medidas antropometricas. 2 

Peso 

0 peso e a medida mais comumente realizada na avaliagao nu¬ 
tricional, sendo de facil obtengao, baixo custo e boa sensibili- 
dade, alem de diagnosticar mudangas recentes no estado nu¬ 
tricional. 

Lactentes (0 a 2 a nos) 

Para a medida do peso em lactentes, deve-se utilizar balanga 
pediatrica com graduagao de 10 g previamente calibrada (se 
for necessario o uso de qualquer tipo de protegao sobre a ba¬ 
langa, ela devera ser colocada antes da calibragao). 

Tecnica: o lactente deve estar despido, posicionado de 
modo que o peso seja igualmente distribuido pela superficie 
da balanga, a fim de proporcionar maior conforto e menor ris- 
co de acidentes para a crianga. Os pes ou as maos do lactente 
nao devem tocar em nenhuma outra superficie. 

CrianQas maiores de 2 anos e adolescentes 
Pre-escolares, escolares e adolescentes devem utilizar balanga 
do tipo adulto com graduagao de 100 g previamente conferida 
quanto a regulagem, voltando-se ao zero. 

Tecnica: a crianga (que se mantenha em pe sem apoio) ou o 
adolescente devem ser pesados em pe, com os bragos estendi- 
dos ao longo do corpo, vestindo o mmimo de roupas possivel, 
descalgo, posicionado no centra da plataforma e evitando mo- 
vimentar-se. 
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Para coleta do peso atual, deve-se utilizar balanga manual 
ou eletronica devidamente aferida e com a tara determinada, 
confirmando-se a marca de zero. Preferencialmente, as pes- 
soas devem ser pesadas em balanga tipo plataforma, com rou- 
pas intimas ou avental hospitalar e sem sapatos. Quando nao 
houver privacidade que permita ao paciente despir-se, espe- 
cialmente em ambulatorio, ele deve ser pesado com o mmimo 
de roupa, descontando-se o peso de suas roupas. 0 paciente 
deve ser posicionado no centro da balanga, com o peso igual- 
mente distribuido entre os dois pes. 

0 peso habitual e utilizado como referenda na avaliagao de 
mudangas recentes de peso e em casos nos quais ha impossi- 
bilidade de pesar o paciente. A perda de peso em qualquer 
porcentagem e sempre considerada significativa do ponto de 
vista clfnico, principalmente em idosos ou criangas. 

Estatura 

Para a realizagao dessa medida, utilizam-se como instrumen- 
tos a regua antropometrica (em criangas de ate 24 meses para 
medir o comprimento) e o antropometro de madeira (para 
medir a altura) ou, na sua ausencia, uma trena ou fita metrica, 
com divisoes em milfmetros, afixada a parede (observando-se 
que tal parede nao tenha rodape, o que provocaria erro na me¬ 
digao). 

1. Comprimento: em pacientes hospitalizados que nao deambu- 
lam, a medigao pode ser feita quando estiverem deitados em 
superficie plana, seguindo o mesmo procedimento realizado 
em criangas ate 2 anos de idade, com uma fita metrica posi- 
cionada em sua lateral. 

2. Altura: a pessoa deve ser medida em pe e sem sapatos. Deve 
estar ereta, com os dois pes unidos e todo o corpo encostado 
no antropometro. A cabega deve estar posicionada de modo 
que seja possfvel olhar horizontalmente - piano horizontal de 
Frankfort. 0 esquadro deve hear acima da cabega, fazendo 
pressao suficiente para comprimir o cabelo. 3 

Outra opgao para pacientes impossibilitados de permanecer 
na posigao ereta e a medigao da extensao dos bragos (enverga- 
dura). 3 Os bragos devem hear estendidos, formando urn angu- 
lo de 90° com o corpo. Mede-se a distancia entre os dedos me- 
dios das maos com uma fita metrica flexivel. A medida obtida 
corresponde a estimativa de estatura do individuo. 

Estatura estimada = [0,73 x (2 x envergadura do brago (m)] + 0,43 

Para criangas com limitagoes fisicas na faixa etaria de 2 a 12 
anos, as medidas de segmentos dos membros superiores e in- 
feriores permitem estimar a estatura com a utilizagao de equa- 
goes propostas por Stevenson. 4 As medidas de segmento utili- 
zadas sao: comprimento superior do brago (CSB, distancia do 
acromio ate a cabega do radio, medida com o membro superior 
fletido a 90°); comprimento tibial (CT, distancia da borda su¬ 
perior medial da tibia ate a borda do maleolo medial inferior, 
feita com fita inextensivel); e comprimento do membro infe¬ 
rior a partir do joelho (CJ, distancia do joelho ao tornozelo). 
Usando-se as medidas dos segmentos, sao empregadas as for¬ 


mulas para estimativa da estatura descritas na Tabela 1 e mos- 
tradas na Figural. 4 

Tabela 1 Formulas para estimativa da estatura 


Medida do segmento 

Estatura estimada 

Desvio- 


(cm) 

-padrao (cm) 

Comprimento superior 
do brago (CSB) 

E = (4,35 x CSB) + 21,8 

± 17 

Comprimento tibial (CT) 

E = (3,26 x CT) + 30,8 

± 14 

Comprimento a partir 
do joelho (CJ) 

E = (2,69 x CJ) + 24,2 

± 1,1 


Circunferencias corporeas 

Varias sao as aplicagoes das circunferencias corporeas. 

A circunferencia do cranio e amplamente utilizada para o 
acompanhamento do crescimento em criangas ate a idade 
pre-escolar. A medida do punho, quando associada a altura, 
pode ser util para avaliar a compleigao do individuo. 

A circunferencia de cintura e fortemente associada a gordu- 
ra visceral e relacionada ao risco cardiovascular. Existem va¬ 
rias formas de aferigao, e a mais empregada e a que utiliza o 
ponto medio entre a ultima costela fixa e a crista iliaca supe¬ 
rior (cintura natural), aproximadamente 2 dedos acima da ci- 
catriz umbilical. Estudos mostram, inclusive, que a circunfe¬ 
rencia abdominal (quando acima do percentil 90) tern boa 
correlagao com o desenvolvimento de dislipidemia, hiperten- 
sao arterial e resistencia insulinica. 0 referencial sugerido para 
comparagao e o proposto por Freedman et al. 5 (Tabela 2). 

Para a avaliagao do risco cardiovascular, tambem e possivel 
realizar a circunferencia de pescogo a partir dos 10 anos de ida¬ 
de 6 (Tabela 3). 




Figura 1 Estimativa da 
estatura por meio das 
medidas do comprimento 
superior do brago (A), 
comprimento do membro 
inferior a partir do joelho 

(B) e comprimento tibial 

(C) . 

Fonte : Stevenson, 1995. 4 
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Tabela 2 Distribuigao em percentis da circunferencia abdominal segundo sexo e idade 
Idade (anos) Brancos Negros 



Meninos 



Meninas 



Meninos 



Meninas 




Percentil 



Percentil 


Percentil 



Percentil 




n 

50 

90 

n 

50 

90 

n 

50 

90 

n 

50 

90 

5 

28 

52 

59 

34 

51 

57 

36 

52 

56 

34 

52 

56 

6 

44 

54 

61 

60 

53 

60 

42 

54 

60 

52 

53 

59 

7 

54 

55 

61 

55 

54 

64 

53 

56 

61 

52 

56 

57 

8 

95 

59 

75 

75 

58 

73 

54 

58 

67 

54 

58 

65 

9 

53 

62 

77 

84 

60 

73 

53 

60 

74 

56 

61 

78 

10 

72 

64 

88 

67 

63 

75 

53 

64 

79 

49 

62 

79 

11 

97 

68 

90 

95 

66 

83 

58 

64 

79 

67 

67 

87 

12 

102 

70 

89 

89 

67 

83 

60 

68 

87 

73 

67 

84 

13 

82 

77 

95 

78 

69 

94 

49 

68 

87 

64 

67 

81 

14 

88 

73 

99 

54 

69 

96 

62 

72 

85 

51 

68 

92 

15 

58 

73 

99 

58 

69 

88 

44 

72 

81 

54 

72 

85 

16 

41 

77 

97 

58 

68 

93 

41 

75 

91 

34 

75 

90 

17 

22 

79 

90 

42 

66 

86 

31 

78 

101 

35 

71 

105 


Fonte: Freedman, 1999. 5 


Tabela 3 Circunferencia de pescogo em adolescentes 


Sexo 

Idade (anos) 

Sobrepeso (cm) 

Obesidade (cm) 

Feminino 

10 a 12 

> 29,35 

> 30,95 


13 a 15 

> 31,25 

> 32,60 


16 a 17 

> 31,65 

> 32,45 

Masculino 

10 a 12 

> 29,65 

> 30,20 


13 a 15 

> 33,90 

> 33,55 


16 a 17 

> 36,45 

> 38,45 

Fonte: adaptada de Ferretti et al., 

2015. 6 




A circunferencia do brago e representada pelo perimetro ocu- 
pado pelos tecidos osseo e muscular acrescido do tecido adipo- 
so. 0 instrumento a ser utilizado e a fita metrica inextensivel. 

Tecnica: a crianga ou adolescente deve permanecer em pe 
com o brago direito estendido paralelamente ao lado do corpo, 
flexionar ate formar angulo reto com o antebrago. Medir a dis- 
tancia entre o acromio e o olecrano (extremidade do cotovelo) 
e determinar o ponto medio. Posicionar a fita metrica inexten¬ 
sivel sobre esse ponto. A leitura e feita em milfinetros. 

A circunferencia do brago (CB) avalia reservas corporeas de 
tecido adiposo e estima a massa magra do individuo, enquan- 
to a circunferencia muscular do brago (CMB), obtida por meio 
de uma formula a partir das medidas de CB e da dobra cutanea 
tricipital (DCT), pode estimar o tecido muscular. 7 Os resulta- 
dos encontrados sao comparados com os valores observados 
no percentil 50 das tabelas de referenda (Tabelas 4 e 5). 

CMB (cm) = CB (cm) - [0,314 x DCT (mm)] 

Dobras cutaneas 

Sao usadas com o objetivo de monitorar a quantidade de gor- 
dura existente no organismo. Pode-se utilizar a soma dessas 


medidas para verificar a composigao corporea do paciente. 
Existem varias medidas de dobras cutaneas, porem as mais 
utilizadas na area clinica sao as dobras tricipital, bicipital, 
subescapular e suprailiaca (Figuras 2 e 3). Essas medidas 
devem ser coletadas por profissionais devidamente treina- 
dos, pois a falta de habilidade na realizagao desse procedi- 
mento pode resultar em erros graves. Os resultados obtidos 
podem ser comparados com tabelas de referenda e servir 
para avaliar o estado nutricional, ou pode-se utilizar o pro- 
prio individuo como referencial para acompanhar sua evolu- 
gao. A classificagao por percentis obedece a regra de norma- 
lidade, representada por valores entre 5 e 95. Os valores 
P5-15 e P85-95 devem ser acompanhados, pois sao faixas de 
risco de desnutrigao e obesidade, respectivamente. A OMS 
disponibiliza medidas de dobras cutaneas (tricipital e su¬ 
bescapular) no seu s/te, 8 ’ 9 com tabelas e graficos, sob a forma 
de percentis e escore z, para criangas de 3 meses a 5 anos de 
idade, estratificadas por sexo. Para avaliar a composigao 
corporea de pacientes obesos, o uso desse metodo nao e in- 
dicado, uma vez que sao observados muitos erros na coleta 
das dobras cutaneas. Nessa situagao, as circunferencias tern 
maiorvalidade. 
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Figura 2 Medidas da circunferencia braquial. 

Fonte: Frisancho, 1990. 



Figura 3 Medida da prega cutanea tricipital. 

Fonte: Frisancho, 1990. 

Tabela 4 Valores de referenda para circunferencia do brago - 

Circunferencia do brago (CB) em mm 

sexo masculino 



Idade 

5 

10 

25 

50 

75 

90 

95 

1 a 1,9 

142 

146 

150 

159 

170 

176 

183 

2 a 2,9 

141 

145 

153 

162 

170 

178 

185 

3 a 3,9 

150 

153 

160 

167 

175 

184 

190 

4 a 4,9 

149 

154 

162 

171 

180 

186 

192 

5 a 5,9 

153 

160 

167 

175 

185 

195 

204 

6 a 6,9 

155 

159 

167 

179 

188 

209 

228 

7 a 7,9 

162 

167 

177 

187 

201 

223 

230 

8 a 8,9 

162 

170 

177 

190 

202 

220 

245 

9 a 9,9 

175 

178 

187 

200 

217 

249 

257 

10 a 10,9 

181 

184 

196 

210 

231 

262 

274 

11 a 11,9 

186 

190 

202 

223 

244 

261 

280 

12 a 12,9 

193 

200 

214 

232 

254 

282 

303 

13 a 13,9 

194 

211 

228 

247 

263 

286 

301 

14 a 14,9 

220 

226 

237 

253 

283 

303 

322 

15 a 15,9 

222 

229 

244 

264 

284 

311 

320 


( continua ) 
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Tabela 4 (continuagao) Valores de referenda para circunferencia do brago - sexo masculino 

Idade Circunferencia do brago (CB) em mm 



5 

10 

25 

50 

75 

90 

95 

16 a 16,9 

244 

248 

262 

278 

303 

324 

343 

17 a 17,9 

246 

253 

267 

285 

308 

336 

347 

18 a 18,9 

245 

260 

276 

297 

321 

353 

379 

19 a 24,9 

262 

272 

288 

308 

331 

355 

372 

25 a 34,9 

271 

282 

300 

319 

342 

362 

375 

35 a 44,9 

278 

287 

305 

326 

345 

363 

374 

45 a 54,9 

267 

281 

301 

322 

342 

362 

376 

55 a 64,9 

258 

273 

296 

317 

336 

355 

369 

65 a 74,9 

248 

263 

285 

307 

325 

344 

355 

Fonte: Frisancho, 19817 








Tabela 5 Valores de referenda para circunferencia do brago - 

sexo feminino 




Idade 

Circunferencia do brago (CB) em mm 






5 

10 

25 

50 

75 

90 

95 

1 a 1,9 

138 

142 

148 

156 

164 

172 

177 

2 a 2,9 

142 

145 

152 

160 

167 

176 

184 

3 a 3,9 

143 

150 

158 

167 

175 

183 

189 

4 a 4,9 

149 

154 

160 

169 

177 

184 

191 

5 a 5,9 

153 

157 

165 

175 

185 

203 

211 

6 a 6,9 

156 

162 

170 

176 

187 

204 

211 

7 a 7,9 

164 

167 

174 

183 

199 

216 

231 

8 a 8,9 

168 

172 

183 

195 

214 

247 

261 

9 a 9,9 

178 

182 

194 

211 

224 

251 

260 

10 a 10,9 

174 

182 

193 

210 

228 

251 

265 

11 a 11,9 

185 

194 

208 

224 

248 

276 

303 

12 a 12,9 

194 

203 

216 

237 

256 

282 

294 

13 a 13,9 

202 

211 

223 

243 

271 

301 

338 

14 a 14,9 

214 

223 

237 

252 

272 

304 

322 

15 a 15,9 

208 

221 

239 

254 

279 

300 

322 

16 a 16,9 

218 

224 

241 

258 

283 

318 

334 

17 a 17,9 

220 

227 

241 

264 

295 

324 

350 

18 a 18,9 

222 

227 

241 

258 

281 

312 

325 

19 a 24,9 

221 

230 

247 

265 

290 

319 

345 

25 a 34,9 

233 

240 

256 

277 

204 

304 

342 

35 a 44,9 

241 

251 

267 

290 

317 

356 

378 

45 a 54,9 

242 

256 

274 

299 

328 

362 

384 

55 a 64,9 

243 

257 

280 

303 

335 

367 

385 

65 a 74,9 

240 

252 

274 

299 

326 

256 

373 


Fonte: Frisancho, 1981. 7 


Indice de massa corporea 

Em todas as faixas etarias, pode-se avaliar o estado nutricional 
pelo indice de massa corporea (IMC), que e obtido pela equa- 
gao: P(kg)/E(m 2 ). 

0 IMC tambem pode ser utilizado para classificar o estado 
nutricional de criangas e adolescentes, no entanto, deve-se le- 
var em consideragao a idade e o sexo (Tabela 6). 


0 IMC para a idade e recomendado internacionalmente 
no diagnostico individual e coletivo dos disturbios nutri- 
cionais, considerando-se que incorpora a informagao da 
idade do individuo e foi validado como indicador de gordu- 
ra corporea total nos percentis superiores, alem de propor- 
cionar continuidade em relagao ao indicador utilizado en- 
tre adultos. 
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A estatura para a idade expressa o crescimento linear da 
crianga. Na condigao de indice que melhor aponta o efeito cumu¬ 
lative) de situagoes adversas sobre o crescimento da crianga, e 
considerado o indicador mais sensivel para aferir a qualidade de 
vida de uma populagao. Esta presente na Caderneta de Saude da 
Crianga e tambem na Caderneta de Saude do Adolescente. 

Inqueritos alimentares 

A investigagao do consumo e do habito alimentar e de suma 
importancia para o diagnostic nutricional. Para realizar essa 
avaliagao, devem-se considerar situagoes que possam limitar 
a disponibilidade e o consumo de alimentos, como fatores cul¬ 
tural, socioeconomicos, emocionais, estrutura familiar, grau 
de escolaridade, bem como aqueles relacionados a alimento, 
sazonalidades e regionalidade. 10 

A validade e a reprodutividade dos metodos de investiga¬ 
gao do consumo alimentar dependem muito da habilidade do 
investigador e da cooperagao do entrevistado. 

Para a avaliagao de consumo alimentar, varios metodos es- 
tao dispomveis, com possibilidade de aplicagao clinica ou epi- 
demiologica (Tabela 7). Dentre eles, os mais utilizados sao o 
recordatorio de 24 horas (informa o consumo no dia anterior 
ao dia da entrevista), o registro alimentar (informa todos os 
alimentos consumidos no momento da sua ingestao por 3 ou 4 
dias) e o questionario de frequencia alimentar (informa a fre¬ 
quence retrospectiva de consumo de grupos de alimentos em 
urn dado periodo). 

Esses metodos reconhecem inadequagoes alimentares, ou 
seja, identificam individuos em risco nutricional, quantifican- 


do o consumo de energia ou de algum nutriente de interesse. 
No entanto, para o diagnostic nutricional, os metodos de 
consumo alimentar devem ser associados a outros criterios, 
como antropometria, avaliagao clinica e bioquimica. 

Na area clinica, em pacientes internados, sao fundamen¬ 
tal as anotagoes referentes a qualidade, quantidade, compo- 
sigao da dieta, horarios, consistence e quantidade de alimen¬ 
tos aceitos. Com esse registro, torna-se possivel controlar a 
ingestao hidrica, energetica e de outros nutrientes especificos, 
auxiliando, em urn segundo momento, na programagao de 
uma dieta que atenda as necessidades de pacientes em situa¬ 
goes especificas. 

Exame clinico 

0 exame clinico complementa o estudo, verificando-se carac- 
teristicas fisicas sugestivas de carencia ou excesso alimentar 
na pele e nos anexos, na boca, na lingua. Vale ressaltar a im¬ 
portance da aferigao da pressao arterial sistemica, em todas 
as consultas para criangas maiores de 3 anos, utilizando-se 
manguitos apropriados e classificagao que leva em conta sexo, 
idade e estatura. As tabelas para classificagao encontram-se 
dispomveis no manual “Obesidade na infancia e adolescence”, 
do Departamento Cientifico de Nutrologia da SBP. 11 

Exames bioquimicos 

Os exames laboratoriais sao as medidas mais objetivas do es- 
tado nutricional. Em muitas situagoes, para obter-se urn diag¬ 
nostic do estado nutricional, e necessario combinar diversos 
indicadores e levar em consideragao mais de uma medida, 


Tabela 6 Classificagao do estado nutricional de criangas e adolescentes 
Valores criticos Indices antropometricos 


Criangas de 0 a 5 anos incompletos Criangas de 5 a 10 anos incompletos 


Peso para 

Peso para 

IMC para 

Estatura 

Peso para 

IMC para 

Estatura para 

idade 

estatura 

idade 

para idade 

idade 

idade 

idade 


< percentil 0,1 

< escore z -3 

Muito baixo 
peso para 
a idade 

Magreza 

acentuada 

Magreza 

acentuada 

Muito baixa 
estatura 
para a idade 

Muito baixo 
peso para a 
idade 

Magreza 

acentuada 

Muito baixa 
estatura para 
a idade 

> percentil 0,1 e 
< percentil 3 

> escore z -3 e 
< escore z-2 

Baixo peso 
para a 
idade 

Magreza 

Magreza 

Baixa 
estatura 
para a idade 

Baixo peso 
para a idade 

Magreza 

Baixa estatura 
para a idade 

> percentil 3 e 
< percentil 15 

> escore z -2 e 
< escore z -1 

Peso 

adequado 

Eutrofia 

Eutrofia 

Estatura 

adequada 

Peso 

adequado 
para a idade 

Eutrofia 

Estatura 
adequada 
para a idade b 

> percentil 15 e 
< percentil 85 

> escore z -1 e 
< escore z +1 

para a 
idade 



para a 
idade b 


> percentil 85 e 
< percentil 97 

> escore z +1 e 
< escore z +2 


Risco de 
sobrepeso 

Risco de 
sobrepeso 



Sobrepeso 


> percentil 97 e 
< percentil 99,9 

> escore z +2 e 
< escore z +3 

Peso 

elevado 

Sobrepeso 

Sobrepeso 


Peso 

elevado para 
a idade 3 

Obesidade 


> percentil 99,9 

> escore z +3 

para a 
idade 3 

Obesidade 

Obesidade 


Obesidade 

grave 



a Uma crianga classificada na faixa de peso elevado para a idade pode ter problemas de crescimento, mas esse nao e o indice antropometrico mais 
recomendado para a avaliagao de excesso de peso entre criangas. Essa situagao deve ser avaliada pela interpretagao dos indices de peso para estatura ou IMC 
para idade. 

b Uma crianga classificada na faixa de estatura para a idade acima do percentil 99,9 (escore z +3) e muito alta, mas isso raramente representa um problema. 
Contudo, alguns casos correspondem a disfungoes endocrinas e tumores. Se houver essa suspeita, a crianga deve ser encaminhada para atendimento 
especializado. 

Nota: a OMS apresenta references de peso para estatura apenas para menores de 5 anos pelo padrao de crescimento de 2006. A partir dessa idade, deve-se 
utilizar o IMC para a idade na avaliagao da proporgao entre peso e estatura da crianga. 

Fonte: adaptada de WHO, 2006; 8 WHO, 2007; 9 Brasil - SISVAN, 2011; 2 Manual SBP. 3 
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Tabela 7 Tipos de inquerito alimentar 


Tipo de inquerito 

Definigao 

Pontos crfticos 

Recordatorio de 24 
horas 

Consiste em uma entrevista na qual a crian<pa 
e a mae (ou o adolescente) recordam toda a 
alimentagao ingerida nas 24 horas precedentes 

Reflete a alimentaqao de apenas urn dia, que pode ser 
atipico. Depende da memoria do entrevistado. Esta sujeito 
a vieses de resposta 

Registro alimentar 

Consiste no preenchimento de uma planilha 
estruturada, na qual deve ser anotada toda a 
alimentaqao ingerida durante 3 ou 4 dias alternados 
(2 dias de semana e 1 de final de semana) 

Exige maior tempo e dedicapao no preenchimento 

A anotapao pode estar sujeita a modificapoes 
desencadeadas pela consulta (p.ex., nao incluir alimentos 
industrializados, ricos em gorduras, sal ou apucar) 

Frequencia alimentar 

Estima o numero de vezes que determinado 
alimento ou grupo alimentar foi ingerido durante 
urn determinado periodo 

Na pratica, e importante que se escolha o alimento ou 
grupo que se quer avaliar e entao se indague sobre a 
frequencia; p.ex., em situapoes de anemia, perguntar com 
que frequencia se ingere carnes e visceras 


pois esses indicadores podem sofrer variagoes diarias ou se- 
manais. 0 uso desses indicadores em pacientes hospitaliza- 
dos permite verificar a massa proteica somatica, a integridade 
das proteinas viscerais e plasmaticas (albumina, pre-albumi- 
na, transferrina e proteina fixadora de retinol) e a competen- 
cia imunologica do individuo. Nesses pacientes, destaca-se a 
participagao dos indicadores bioqmmicos para verificar a mas¬ 
sa magra (massa muscular sem gordura), pela relagao entre 
creatinina urinaria e altura. Tambem servem para avaliar a 
desnutrigao grave, por meio da analise de proteinas totais e al¬ 
bumina, para diagnosticar anemia ferropriva, realizando-se a 
avaliagao da hemoglobinemia e de reservas de ferro sericas 
(ferritina) ou, ainda, para diagnosticar a recuperagao nutricio- 
nal em situagoes hospitalares, utilizando-se a analise das pro- 
teinas de meia-vida curta, a pre-albumina, que e a proteina 
transportadora do retinol, e de outras (Tabela 8). 

Composigao corporea 

0 peso corporeo como referencial deve ser usado com atengao, 
pelo fato de que pessoas de mesma compleigao corporea, peso, 
estatura, idade e sexo podem apresentar diferente distribui- 
gao de tecidos e celulas. 

Os dados sobre a composigao corporea tem-se mostrado de 
relevante importancia na avaliagao do diagnostic nutricional 
e na orientagao de condutas que incluam o controle do peso 

Com as tecnicas descritas anteriormente, procura-se acom- 
panhar a variagao das medidas antropometricas durante o 
processo de crescimento; contudo, dados referentes a compo¬ 
sigao corporea nao podem ser obtidos de modo adequado por 
meio dessas medidas, de modo que outras tecnicas podem 
complementar o exame fisico. 

Existem varios metodos para a avaliagao da composigao 
corporea: bioimpedancia, pesagem hidrostatica, densitome- 
tria corporea total (DXA), tambem chamada de absorciome- 
tria de duplo feixe de raios X, ressonancia magnetica (RM), 
ultrassonografia, tomografia computadorizada (TC) e infra- 
vermelho (Futrex). 

Consideragoes finais 

Avaliar o estado nutricional de urn paciente pediatrico e tare- 
fa obrigatoria de todo pediatra ou profissional de saude que 
tern como objetivo analisar individualmente condutas clini- 
cas, medicamentosas, intervengao nutricional ou cirurgica. 


Tabela 8 Indicadores bioquimicos dosados no sangue e 
valores considerados normais 


Indicador 

Valor normal 

Observapao 

Albumina 

> 3,5 g/dL 

Lactentes 
> 2,5 g/dL 

Transferrina 

170 a 250 mg/dl_ 


Fibronectina 

30 a 40 mg/dL 


Glicemia de jejum 

70 a 110 mg/dL 

Jejum de 

8 horas 

Folato serico 

> 6 ng/mL 


Tempo de 
protrombina 

11 a 15 segundos 


Alfatocoferol 

> 0,7 mg/dL 


Acido ascorbico 

> 0,2 mg/dL 


Retinol 

> 30 mg/dL 


Glutationa redutase 

< 20% 


Vitamina B12 

> 200 pg/mL 


Fosforo 

5 a 8 mg/dL 


Zinco 

60 a 120 mcg/dL 


Colesterol total* (2 
a 19 anos de idade) 

Desejavel: < 150 mg/dL 
Limitrofe: 150 a 169 mg/dL 
Aumentado: > 170 mg/dL 


LDL-colesterol* (2 
a 19 anos de idade) 

Desejavel: < 100 mg/dL 
Limitrofe: 110 a 129 mg/dL 
Aumentado: > 130 mg/dL 


HDL-colesterol* 

> 45 mg/dL 


Triglicerides* 

Desejavel: < 100 mg/dL 
Limitrofe: 100 a 129 mg/dL 
Aumentado: > 130 mg/dL 


Glicemia de jejum - 
8 a 12 horas* 

< 100 mg/dL 

Alterada: > 126 mg/dL 


GTTo 2 h* 

< 140 mg/dL 

Alterada: > 200 mg/dL 



Fonte: SBP, 2012. 11 


0 simples ato de medir e pesar uma crianga ou adolescente 
deve ser acompanhado de uma criteriosa decisao interpreta- 
tiva do momento e, se possivel, da evolugao no tempo dessas 
variaveis. 

Tecnicas adequadas e bem treinadas facilitam a rotina e 
nao demandam tempo desnecessario. A informagao nutricio¬ 
nal correta, que abrange historia clinica, antecedentes pes- 
soais e familiares, complementados pela avaliagao da alimen- 
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tagao, suas condigoes de preparo, local, habitos de vida e da 
refeigao, permite um acompanhamento para o adequado cres- 
cimento e desenvolvimento. 

Se necessario, deve-se solicitar ajuda de um profissional de 
outra area ou especialidade para auxiliar no controle do pa- 
ciente. Estabelecer uma rotina facilita a analise nutricional 
completa sem dibculdades. Para a analise de grupos, e neces¬ 
sario avaliar o objetivo do estudo e do seguimento para, entao, 
debnir qual ou quais ferramentas serao adequadas para a ava- 
liagao populacional de criangas e adolescentes. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer as varias tecnicas para a realizagao de uma 
avaliagao nutricional. 

• Saber interpretar os dados para realizar a classificagao 
do estado nutricional de criangas e adolescentes. 

• Saber escolher o indicador bioquimico para auxiliar no 
diagnostico nutricional. 
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Introdugao 

Alimentagao diz respeito nao somente a ingestao de nutrien- 
tes como tambem aos alimentos que contem e fornecem os 
nutrientes, de que forma esses alimentos sao combinados en- 
tre si e preparados; quais as caracteristicas do modo de comer 
e dimensoes culturais e sociais das praticas alimentares. To- 
dos esses aspectos influenciam a saude e o bem-estar. 1 

Na faixa etaria pediatrica, a alimentagao saudavel deve 
possibilitar crescimento e desenvolvimento adequados, otimi- 
zar o funcionamento de orgaos, sistemas e aparelhos e atuar 
na prevengao de doengas em curto e longo prazo (p.ex., ane¬ 
mia, obesidade e outras doengas cronicas nao transmissiveis). 
Essa faixa representa uma janela de oportunidades importan- 
te para a implementagao de habitos alimentares e estilo de 
vida saudaveis com repercussoes ate a fase adulta. 

Nos primeiros meses de vida, os sistemas digestorio, nervo- 
so, renal e imunologico sao imaturos, o que requer ainda maior 
atengao nas orientagoes nutricionais fornecidas pelos profis- 
sionais de saude. A Sociedade Brasileira de Pediatria (SBP) e o 
Ministerio da Saude (MS) periodicamente disponibilizam ma¬ 
terials atualizados sobre o tema alimentagao saudavel. 13 

Estudos em animais de experimentagao e humanos enfati- 
zam a importancia dos fatores nutricionais e metabolicos, em 
fases iniciais do desenvolvimento humano, com efeito, em 
longo prazo, na programagao ( programming ) da saude futura. 2 

0 programming e a indugao, a delegao ou o prejuizo do de¬ 
senvolvimento de uma estrutura somatica permanente ou 
ajuste de urn sistema fisiologico por urn estimulo ou agressao 
que ocorre em urn periodo suscetivel (p.ex., fases precoces da 
vida), resultando em consequencias em longo prazo para as 
fungoes fisiologicas. 

Urn exemplo importante de programming em humanos e a 
relagao entre a alimentagao no primeiro ano de vida e o desen¬ 
volvimento de obesidade. 0 aleitamento materno tern efeito 
protetor e dose-dependente na redugao do risco de obesidade 
ate a idade adulta. 0 aleitamento materno e a mais sabia estra- 
tegia natural de vinculo, afeto, protegao e nutrigao para a 


crianga e constitui a mais sensivel, economica e eficaz inter- 
vengao para a redugao da morbimortalidade infantil. 1 

Durante o crescimento e a definigao da composigao corpo¬ 
ral, os componentes da dieta e dos alimentos sao os principals 
fatores ambientais a afetar o genoma humano. A epigeneti- 
ca representa o conjunto emergente de mecanismos que expli- 
cam de que forma o ambiente e a alimentagao/nutrigao po- 
dem influenciar o genoma. 

Verifica-se nas ultimas decadas urn aumento no consumo 
de alimentos industrializados ricos em carboidratos simples, 
gorduras saturadas e trans, e sodio em detrimento da ingestao 
de preparagoes caseiras, em todas as faixas etarias. Infeliz- 
mente, as praticas alimentares das criangas brasileiras estao 
muito aquem das recomendagoes de uma alimentagao ade- 
quada e saudavel. Apenas 12,7% das criangas brasileiras de 6 a 
59 meses consomem verduras de folhas, 21,8% consomem le¬ 
gumes e 44,6% consomem frutas diariamente. Tambem se 
observou elevado consumo de refrigerantes (40,5%), alimen¬ 
tos fritos (39,4%), salgadinhos (39,4%), doces (37,8%), na 
frequencia de uma a tres vezes na semana. Outro aspecto im¬ 
portante diz respeito ao excesso de peso que atinge 33,5% das 
criangas entre 5 e 9 anos de idade. 

0 MS na versao 2014 do Guia Alimentar para a Populagao 
Brasileira propoe classificagao em quatro categorias de ali¬ 
mentos, definidas de acordo com o tipo de processamento 
empregado na sua produgao, conhecimento importante para 
as orientagoes nutricionais. 4 

A primeira reune alimentos in natura ou minimamente pro- 
cessados que sao aqueles obtidos diretamente de plantas ou 
de animais (como folhas e frutos ou ovos e leite) e adquiridos 
para consumo sem que tenham sofrido qualquer alteragao 
apos deixarem a natureza. Alimentos minimamente processa- 
dos sao alimentos in natura que, antes de sua aquisigao, foram 
submetidos a alteragoes minimas. Exemplos incluem graos 
secos, polidos e empacotados ou moidos na forma de farinhas, 
leite pasteurizado, cortes de carne resfriados ou congelados. A 
segunda categoria corresponde a produtos extraidos de ali- 
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mentos in natura ou diretamente da natureza e usados pelas 
pessoas para temperar e cozinhar alimentos e criar prepara- 
goes culinarias. Exemplos desses produtos sao: oleos, gordu- 
ras, agucar e sal. A terceira categoria corresponde a produtos 
fabricados essencialmente com a adigao de sal ou agucar a um 
alimento in natura ou minimamente processado, como legu¬ 
mes em conserva, e paes. A quarta categoria (ultraprocessa- 
dos) corresponde a produtos cuja fabricagao envolve diversas 
etapas e tecnicas de processamento e varios ingredientes, 
muitos deles de uso exclusivamente industrial. Exemplos 
incluem refrigerantes, biscoitos recheados, “salgadinhos de 
pacote” e “macarrao instantaneo”. 0 MS recomenda limitar e 
evitar os alimentos processados e ultraprocessados, respecti- 
vamente. 4 

Os avangos no conhecimento da nutrigao e o cenario epide- 
miologico do pais exigem dos profissionais de saude em geral, 
e dos pediatras em particular, atengao redobrada na orienta- 
gao da alimentagao mais adequada para cada faixa etaria. 

A promogao da alimentagao saudavel tern como base a for- 
magao precoce de habitos alimentares saudaveis, que se inicia 
com o incentivo ao aleitamento materno e a introdugao da ali¬ 
mentagao complementar em tempo oportuno e de qualidade, 
respeitando a identidade cultural e alimentar das diversas re- 
gioes brasileiras. Os Dez passos da Alimentagao Saudavel para 
Criangas Brasileiras Menores de 2 Anos recomendados pelo 
MS, Organizagao Pan-Americana da Saude, Organizagao 
Mundial da Saude (OMS) e SBP descrevem de forma didatica 
as recomendagoes para essa faixa etaria: 2 

• Passo 1 - Dar somente leite materno ate os 6 meses, sem ofe- 
recer agua, chas ou qualquer outro alimento. 

• Passo 2 - Ao completar 6 meses, introduzir de forma lenta e 
gradual outros alimentos, mantendo o aleitamento materno 
ate 2 anos de idade ou mais. 

• Passo 3 - Ao completar 6 meses, dar alimentos complemen- 
tares (cereais, tuberculos, carnes, leguminosas, frutas e legu¬ 
mes) tres vezes ao dia, se a crianga estiver em aleitamento 
materno. 

• Passo 4 - A alimentagao complementar deve ser oferecida de 
acordo com os horarios de refeigao da familia, em intervalos 
regulares e de forma a respeitar o apetite da crianga. 

• Passo 5 - A alimentagao complementar deve ser espessa des- 
de o inicio e oferecida de colher; iniciar com a consistency 
pastosa (papas/pures) e, gradativamente, aumentar a con¬ 
sistency ate chegar a alimentagao da familia. 

• Passo 6 - Oferecer a crianga diferentes alimentos ao dia. Uma 
alimentagao variada e uma alimentagao colorida. 

• Passo 7 - Estimular o consumo diario de frutas, verduras e le¬ 
gumes nas refeigoes. 

• Passo 8 - Evitar agucar, cafe, enlatados, frituras, refrigerantes, 
balas, salgadinhos e outras guloseimas nos primeiros anos de 
vida. Usar sal com moderagao. 

• Passo 9 - Cuidar da higiene no preparo e manuseio dos alimen¬ 
tos; garantir o seu armazenamento e conservagao adequados. 

• Passo 10 - Estimular a crianga doente e convalescente a se ali¬ 
mentar, oferecendo sua alimentagao habitual e seus alimen¬ 
tos preferidos, respeitando a sua aceitagao. 


Recomendagoes nutricionais 5 

As dietary reference intakes (DRI) representam a mais recente re- 
visao dos valores de recomendagao de nutrientes e energia ado- 
tados pelos Estados Unidos e Canada, para as diversas faixas 
etarias, e vem sendo publicadas desde 1997, na forma de relato- 
rios parciais elaborados por comites de especialistas organiza- 
dos por uma parceria entre o Institute of Medicine norte-ameri- 
cano e a agencia Health Canada. Essas publicagoes substituem 
as sucessivas versoes das Recommended Dietary Allowances 
(RDA), cuja decima revisao foi editada em 1989. A Tabela 1 apre- 
senta as recomendagoes para criangas e adolescentes. 

A piramide alimentar brasileira foi criada em 1999, por pes- 
quisadores do Departamento de Nutrigao da Faculdade de 
Saude Publica da Universidade de Sao Paulo, com o objetivo 
de transformar e reunir conhecimentos cientificos sobre a in- 
gestao alimentar em um instrument que facilitasse a selegao 
e o consumo de todos os grupos de alimentos. 6 Em 2013, foi 
redesenhada para atualizagao diante dos novos padroes ali¬ 
mentares de nossa populagao e melhor adaptagao a dieta e aos 
habitos culturais dos brasileiros. 0 novo desenho da piramide 
(Figura 1) conta com redugao do valor energetico diario para 
2.000 kcal (recomendagao energetica media diaria para a po¬ 
pulagao brasileira pela Agencia Nacional de Vigilancia Sanita¬ 
ria [Anvisa] em 2005), fracionamento da dieta em seis por- 
goes diarias, incentivo a pratica de atividades fisicas e inclusao 
de alimentos, como o arroz integral, folhas verde-escuras, pei- 
xes como salmao e sardinha e oleaginosas como castanha-do- 
-para. A quantidade de cada alimento no prato ira variar de 
acordo com a faixa etaria e a necessidade calorica, como ilus- 
trado na Tabela 2. Lembrando que para cada grupo sao estabe- 
lecidos valores energeticos com equivalentes em energia 
(kcal), assim tem-se o numero de porgoes necessarias em cada 
faixa etaria. No Manual de Alimentagao da SBP, pode-se veri- 
ficar a conversao das porgoes em medidas caseiras. 3 

Alimentagao do lactente 

Aleitamento materno 

Amamentar e muito mais do que nutrir a crianga. E um pro- 
cesso que envolve interagao profunda entre mae e Mho, com 
repercussoes no estado nutricional da crianga, em sua habili- 
dade de se defender de infecgoes, em sua fisiologia e no seu 
desenvolvimento cognitivo e emocional, e em sua saude no 
longo prazo, alem de ter implicagoes na saude fisica e psiquica 
da mae. 1 0 leite humano, por sua complexidade biologica, e 
considerado um alimento vivo que desempenha, alem da fun- 
gao nutritiva, papeis de protegao, imunomodulagao e de pre- 
vengao de doengas degenerativas do adulto. 

A OMS, o MS e a SBP recomendam aleitamento materno 
por 2 anos ou mais, sendo exclusivo nos primeiros 6 meses. 
Nao ha vantagens em se iniciar os alimentos complementares 
antes dos 6 meses, podendo, inclusive, haver prejuizos a sau¬ 
de da crianga. 13 

Apesar dos indiscutiveis beneficios da amamentagao para a 
mae e a crianga e das recomendagoes, extensamente divulga- 
das, a duragao media do aleitamento materno total na popula¬ 
gao brasileira e de 10 meses, e do aleitamento exclusivo, de 23 
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Tabela 1 Recomendagoes nutricionais para criangas e adolescentes 



0 a 6 meses 7 a 12 meses 1 a 3 anos 4 a 8 anos 9 a 13 anos 

14 a 18 anos 

Meninos Meninas Meninos Meninas 

Agua total* (L/dia) 

0,7 

0,8 

1,3 

1,7 

2,4 

2,1 

3,3 

2,3 

Carboidratos (g/dia) 

60 

95 

130 

130 

130 

130 

130 

130 

Proteinas (g/dia) 

9,1 

13,5 

13 

19 

34 

34 

52 

46 

Fibras (g/dia) 

- 

- 

19 

25 

31 

26 

38 

26 

Gorduras (% keal/dia) 

31 

30 

30 a 40 

25 a 35 

25 a 35 

25 a 35 

25 a 35 

25 a 35 

Acido linoleico (g/dia) 

4,4 

4,6 

7 

10 

12 

10 

16 

12 

Acido alfa-linolenico (g/dia) 

0,5 

0,5 

0,7 

0,9 

1,2 

1 

1,6 

1,1 

Vitaminas 

A (meg/dia) 

400 

500 

300 

400 

600 

600 

900 

700 

C (mg/dia) 

40 

50 

15 

25 

45 

45 

75 

65 

D (meg/dia) 

5 

5 

5 

5** 

5** 

5** 

5 

5 

E (mg/dia) 

4 

5 

6 

7 

11 

11 

15 

15 

K (meg/dia) 

2 

2,5 

3,0 

5 

60 

60 

75 

75 

Tiamina (mg/dia) 

0,2 

0,3 

0,5 

0,6 

0,9 

0,9 

1,3 

1,3 

Riboflavina (mg/dia) 

0,3 

0,4 

0,5 

0,6 

0,9 

0,9 

1,3 

1 

Niacina (mg/dia) 

2 

4 

6 

8 

12 

12 

16 

14 

Vitamina B6 (mg/dia) 

0,1 

0,3 

0,5 

0,6 

1 

1 

1,3 

1,2 

Folato (meg/dia)*** 

65 

80 

150 

200 

300 

300 

400 

400 

Vitamina B12 

0,4 

0,5 

0,9 

1,2 

1,8 

1,8 

2,4 

2,4 

Acido pantotenico (mg/dia) 

1,7 

18 

2 

3 

4 

4 

5 

5 

Biotina (meg/dia) 

5 

6 

8 

12 

20 

20 

25 

25 

Colina (mg/dia) 

125 

150 

200 

250 

375 

375 

550 

400 

Minerals 

Calcio (mg/dia) 

210 

270 

500 

800 

1.300 

1.300 

1.300 

1.300 

Cromo (meg/dia) 

0,2 

5,5 

11 

15 

25 

21 

35 

24 

Cobre (meg/dia) 

200 

220 

340 

440 

700 

700 

890 

890 

Fluor (mg/dia) 

0,01 

0,5 

0,7 

1 

2 

2 

3 

3 

lodo (meg/dia) 

110 

130 

90 

90 

120 

120 

150 

150 

Ferro (mg/dia) 

0,27 

11 

7 

10 

8 

8 

11 

15 

Magnesio (mg/dia) 

30 

75 

80 

130 

240 

240 

410 

360 

Manganes (mg/dia) 

0,003 

0,6 

1,2 

1,5 

1,9 

1,6 

2,2 

1,6 

Molibdenio (meg/dia) 

2 

3 

17 

22 

34 

34 

43 

43 

Fosforo (mg/dia) 

100 

275 

460 

500 

1.250 

1.250 

1.250 

1.250 

Selenio (meg/dia) 

15 

20 

20 

30 

40 

40 

55 

55 

Zinco (mg/dia) 

2 

3 

3 

5 

8 

8 

11 

9 

Potassio (g/dia) 

0,4 

0,7 

3,0 

3,8 

4,5 

4,5 

4,7 

4,7 

Sodio (g/dia) 

0,12 

0,37 

1 

1,2 

1,5 

1,5 

1,5 

1,5 

Cloro (g/dia) 

0,18 

0,57 

1,5 

1,9 

2,3 

2,3 

2,3 

2,3 


* Agua total inclui toda a agua contida na alimentagao (bebidas e alimentos). 
** Como calciferol - 1 meg = 40 Ul de vitamina D. 

*** 1 meg de folato = 0,6 meg de acido folico. 

Fonte: DRI. 6 
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Tabela 2 Necessidade calorica erm cada faixa etaria e suas respectivas porgoes em numero e energia 



Criangas 1 a 2 anos 

Criangas 2 a 3 
anos 

Criangas 4 a 8 
anos 

Adolescente sexo 
masculino de 9 a 13 
anos e sexo feminino 
e adultos 

Adolescente sexo 
masculino 14 a 18 

anos 

Necessidade energetica 
media 

950 kcal 

1.100 kcal 

1.500 kcal 

2.000 kcal 

2.500 kcal 

Grupo do arroz, pao, 
massa, batata, mandioca 

3 porgoes de 75 
kcal 

5 porgoes de 75 
kcal 

4 porgoes de 150 
kcal 

6 porgoes de 150 kcal 

8 porgoes de 150 
kcal 

Grupo das verduras e 
legumes 

2 porgoes de 8 kcal 

3 porgoes de 8 kcal 

3 porgoes de 15 
kcal 

4 porgoes de 15 kcal 

6 porgoes de 15 
kcal 

Grupo das frutas 

3 porgoes de 35 
kcal 

3 porgoes de 35 
kcal 

3 porgoes de 35 
kcal 

4 porgoes de 35 kcal 

4 porgoes de 35 
kcal 

Grupo do leite, queijo e 
iogurte 

3 porgoes de 120 
kcal 

3 porgoes de 120 
kcal 

3 porgoes de 120 
kcal 

3 porgoes de 120 kcal 

3 porgoes de 120 
kcal 

Grupo das carries e ovos 

2 porgoes de 65 
kcal 

2 porgoes de 65 
kcal 

1 porgao de 190 
kcal 

1 porgao de 190 kcal 

2 porgoes de 190 
kcal 

Grupo dos feijoes e 
oleaginosas 

1 porgao de 20 kcal 

1 porgao de 20 kcal 

1 porgao de 55 kcal 

1 porgao de 55 kcal 

2 porgoes de 55 
kcal 

Grupo dos oleos e 
gorduras 

1 porgao de 37 kcal 

1 porgao de 37 kcal 

1 porgao de 73 kcal 

1 porgao de 73 kcal 

1 porgao de 73 kcal 

Grupo de agucares e 
doces 

1 porgao de 55 kcal 

1 porgao de 55 kcal 

1 porgao de 110 
kcal 

1 porgao de 110 kcal 

1 porgao de 110 
kcal 


Fonte: Philippi et al. 6 



Figura 1 Piramide alimentar para criangas e adolescentes. 

Fonte: SBP. 3 
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dias. Deve-se iniciar o aleitamento natural, sob regime de livre 
demanda, sem horarios pre-fixados imediatamente apos o 
parto, estando a mae em boas condigoes, e o recem-nascido 
com manifestagao ativa de sucgao e choro. Nos primeiros dias 
de vida do recem-nascido, as mamas produzem colostro, li- 
quido rico em proteinas, minerais, fatores de crescimento e 
imunologicos (celulas e imunoglobulina A secretora), em vo¬ 
lume medio de 30 mL/dia. Durante as 2 primeiras semanas 
de vida, o colostro da lugar ao leite de transigao, e posterior- 
mente ao leite maduro, que supre todas as necessidades nutri- 
cionais do lactente ate o 6 e mes de vida. 

E muito importante conhecer e utilizar as definigoes de 
aleitamento materno adotadas pela OMS. 1 Assim, o aleita¬ 
mento materno pode ser classificado em: 

• aleitamento materno exclusivo: quando a crianga recebe so- 
mente leite materno, direto da mama ou ordenhado, ou leite 
humano de outra fonte, sem outros liquidos ou solidos, com 
excegao de gotas ou xaropes contendo vitaminas, sais de rei- 
dratagao oral, suplementos minerais ou medicamentos; 

• aleitamento materno predominant^ quando a crianga recebe, 
alem do leite materno, agua ou bebidas a base de agua (agua 
adocicada, chas, infusoes) ou sucos de frutas; 

• aleitamento materno: quando a crianga recebe leite materno 
(direto da mama ou ordenhado), independentemente de re- 
ceber ou nao outros alimentos; 

• aleitamento materno complementado: quando a crianga recebe, 
alem do leite materno, qualquer alimento solido ou semissolido 
com a finalidade de complementa-lo, e nao de substitui-lo; 

• aleitamento materno misto ou parcial: quando a crianga rece¬ 
be leite materno e outros tipos de leite. 

Alimentagao complementar 
A partir de 6 meses, recomenda-se a introdugao de alimentos 
complementares, ja que antes desse periodo o leite materno e 
capaz de suprir todas as necessidades nutricionais do lactente. 
Assim, a alimentagao complementar deve prover suficientes 
quantidades de agua, energia, macro e micronutrientes, por 
meio de alimentos seguros, culturalmente aceitos, economica- 
mente acessiveis e que sejam agradaveis a crianga. 1 

Esse periodo e de elevado risco para a crianga, tanto pela 
oferta de alimentos desaconselhaveis quanto pelo risco de 
contaminagao em razao da manipulagao e do preparo inade- 
quado, favorecendo a ocorrencia de doenga diarreica, desnu- 
trigao, deficiencia de micronutrientes (p.ex., anemia carencial 
ferropriva) ou obesidade. 3 

As criangas amamentadas desenvolvem precocemente o 
autocontrole de saciedade. E importante que, apos a introdu¬ 
gao de alimentos complementares, os pais e cuidadores nao 
adotem esquemas rigidos de alimentagao, como horarios e 
quantidades fixas. 

Na idade de 6 a 12 meses, o leite materno ainda contribui 
com aproximadamente metade da energia requerida nessa fai- 
xa etaria e 1/3 da energia necessaria no periodo de 12 a 24 me¬ 
ses. Os alimentos complementares devem suprir aproximada¬ 
mente 200 kcal/dia entre 6 e 8 meses, 300 kcal/dia entre 9 e 
11 meses e 550 kcal/dia dos 12 aos 23 meses. A densidade pro- 


teica deve ser de 0,7 g/100 kcal dos 5 aos 23 meses. Os lipidios 
devem assegurar 30 a 45% da energia total. Para garantir a 
oferta de minerais e vitaminas necessarias ao crescimento, a 
alimentagao complementar deve conter alta densidade desses 
nutrientes de forma a compensar a pequena quantidade inge- 
rida diariamente. 5 

A papa principal (mistura multipla) deve ser oferecida apos a 
crianga completar 6 meses de vida (Tabelas 3 e 4) nos horarios 
correspondentes ao almogo ou jantar. Essa refeigao deve conter 
alimentos de todos os grupos: cereais ou tuberculos, legumino- 
sas, carnes e hortaligas (verduras e legumes). Carnes (bovina, 
suina, frango ou peixe) e ovos cozidos devem fazer parte das re- 
feigoes a partir do sexto mes de vida sem restrigoes. 0 oleo ve¬ 
getal, de preferencia de soja ou canola ou azeite de oliva, por 
conterem proporgoes adequadas de omega 3 e omega 6, deve 
ser usado em pequena quantidade e o sal nao deve ser adiciona- 
do. No inicio, os alimentos devem ser amassados com o garfo 
(consistencia de pure), nunca liquidificados ou peneirados. 

E comum a crianga rejeitar alimentos que nao lhe sao fami- 
liares e esse tipo de comportamento manifesta-se precoce¬ 
mente. No entanto, com exposigoes frequentes, os alimentos 
novos passam a ser aceitos. Em media sao necessarias de oito 
a dez exposigoes para uma plena aceitagao. Importante o pro- 
fissional de saude tranquilizar os pais. 

No Brasil, alguns estudos pontuais observaram que a defi¬ 
ciencia de ferro e a principal causa da anemia em criangas me- 
nores de 2 anos. 0 ferro apresenta-se nos alimentos sob duas 

Tabela 3 Esquerma para a introdugao de alimentos em 
criangas em aleitamento materno ou formula infantil 


Faixa etaria 

Tipo de alimento 

Ate o 6 g mes 

Leite materno exclusivo 

Do 6 g ao 24 g mes 

Leite materno complementado 

No 6 g mes 

Frutas (amassadas ou raspadas) 


Papa principal (mistura multipla) 

Do 7 - ao 8 g mes 

Papa principal 

Do 9 g ao 11 g mes 

Gradativamente, passar para a refeigao da 
familia com ajuste da consistencia 

No 12 g mes 

Alimentagao da familia (observar 
adequagao) 


Tabela 4 Grupos de alimentos utilizados no preparo das 
papas principais (misturas multiplas) 


Cereais ou 
tuberculos 

Leguminosas 

Proteina 

animal 

Hortaligas 

Arroz 

Feijao 

Came bovina 

Verduras* 

Milho 

Soja 

Visceras 

Legumes 

Macarrao 

Ervilha 

Carne de aves 


Batata 

Lentilhas 

Came suina 


Mandioca 

Grao-de-bico 

Carne de 
peixe 


Inhame 


Ovos 


Cara 


* Verduras sao hortaligas cuja parte comestivel sao as folhas (p.ex., alface, 
couve, acelga) e legumes sao as hortaligas cuja parte comestivel nao sao as 
folhas (p.ex., cenoura, chuchu, abobora). 
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formas: heme e nao heme. 0 ferro heme, das carnes e visceras, 
tern maior biodisponibilidade, nao sofrendo influencia de fa- 
tores inibidores. As carnes apresentam cerca de 2,8 mg de fer¬ 
ro por 100 g do alimento, sendo absorvidos em torno de 20 a 
30% desse nutriente. 0 ferro nao heme, contido em alimentos 
de origem vegetal, ao contrario do ferro animal e pouco absor- 
vido pelo individuo, cerca de 2 a 10%. Ele pode ter suas taxas 
de absorgao modibcadas na presenga de agentes facilitadores 
ou inibidores da sua absorgao. O acido ascorbico e facilitador, 
e os htatos, taninos, calcio e fosfatos possuem efeito inibidor. 

As frutas devem ser oferecidas apos os 6 meses de idade, 
amassadas ou raspadas, sempre as colheradas. E apos o apare- 
cimento da dentigao e na dependencia do desenvolvimento, em 
pedagos pequenos ou inteira. O tipo de fruta a ser oferecido deve 
respeitar as caracteristicas regionais, custo, estagao do ano e o 
habito alimentar da familia; nenhuma fruta e contraindicada. 
Os sucos devem ser evitados, mesmo os naturais, por serem 
muito caloricos e favorecerem o aparecimento de obesidade, 
alem de nao proporcionarem o consumo das bbras das frutas. 

E importante oferecer agua potavel (apos ferver 1 litro de 
agua - 5 xicaras, adicionar 2 gotas (0,1 mL) de hipoclorito de 
sodio 2,5% e deixar repousar por 30 minutos) a partir da intro¬ 
dugao da alimentagao complementar. 

Os procedimentos de higiene sao fundamentais e devem 
envolver lavagem de maos, higienizagao adequada de utensi- 
lios e alimentos e tecnicas de conservagao. Devem-se lavar os 
alimentos e deixa-los em uma solugao com hipoclorito de so¬ 
dio 2,5% (10 gotas para 1 litro de agua) por 20 minutos. Para 
redugao na concentragao de alguns agrotoxicos, mergulhar os 
alimentos por 20 minutos em solugao de bicarbonato de sodio 
em po 80 g (1 colher de sopa para 1 litro). 

Os alimentos prontos nao devem bear mais do que 2 horas a 
temperatura ambiente, e aqueles alimentos preparados que fo- 
rem ser armazenados sob refrigeragao (5 Q C) tern o prazo maximo 
de consumo de 5 dias. Se congelados, os alimentos nao devem 
ser descongelados a temperatura ambiente; deixar o alimento em 
urn recipiente dentro da geladeira ate o descongelamento. 

A frequencia da alimentagao complementar varia conforme 
a idade da crianga. A OMS recomenda duas a tres refeigoes ao 
dia dos 6 aos 8 meses, e tres a quatro para as criangas dos 9 aos 
24 meses. Apos os 12 meses, sao recomendados lanches adi- 
cionais. A frequencia das mamadas no seio pode ser mantida. 

Devem-se evitar alimentos industrializados pre-preparados, 
principalmente os ultraprocessados (refrigerantes, sucos, em- 
butidos, salgadinhos de pacote, macarrao instantaneo), 4 condi- 
mentos industrializados, cafe, cha e outros que oferegam risco 
de aspiragao (p.ex., pipoca). A oferta de agua de coco e de outros 
liquidos em substituigao a agua tambem nao e aconselhavel. No 
primeiro ano de vida nao se recomenda o uso de mel de abelha. 
Nessa faixa etaria, os esporos do Clostridium botulinum , capazes 
de produzir toxinas na luz intestinal, podem causar botulismo. 

Alimentagao para criangas nao amamentadas 
Durante os dois primeiros anos de vida a alimentagao adequa¬ 
da e fundamental para o crescimento e desenvolvimento infan- 
til. 0 aleitamento materno e a melhor opgao de alimentagao 


para criangas pequenas e e recomendado de forma exclusiva 
ate os 6 meses de vida, devendo ser complementado apos essa 
idade, com a introdugao de outros alimentos, mantendo-se a 
amamentagao ate os 2 anos ou mais. Diante da impossibilidade 
do aleitamento materno, deve-se utilizar uma formula infantil 
que satisfaga as necessidades do lactente, conforme recomen¬ 
dado por sociedades cientibcas nacionais e internacionais. 3 ’ 7 ’ 8 
Todas as formulas (infantis para lactentes e de seguimento 
para lactentes) disponiveis no Brasil sao consideradas seguras, 
pois seguem as resolugoes da Anvisa (RDC n e 43 e 44/2011), 
cuja resolugao mais recente foi em 19 de setembro de 2011. 

Antes do sexto mes, deve ser utilizada uma formula infantil 
para lactentes (primeiro semestre), garantindo, quando em 
volume e concentragao adequados, as necessidades nutricio- 
nais dessa faixa etaria. A partir do sexto mes, recomenda-se 
uma formula infantil de seguimento para lactentes (segundo 
semestre), que, quando ingeridas em volume de 500 mL/dia, 
proporcionam aproximadamente 60% das necessidades nu- 
tricionais da crianga nessa faixa etaria. 

Para as criangas que usam formulas infantis, a introdugao 
de alimentos deve seguir o mesmo padrao preconizado para 
aquelas que estao em aleitamento materno exclusivo (a partir 
dos 6 meses, Tabela 3). 

0 leite de vaca nao e recomendado para criangas menores 
de 1 ano, tendo em vista que e nutricionalmente inadequado 
com elevada quantidade de proteinas, sodio, cloretos, calcio, 
fosforo; ferro de baixa biosdisponibilidade; quantidades insa- 
tisfatorias de carboidratos, de acidos graxos essenciais, de vi- 
taminas e de minerais para essa faixa etaria. 

Infelizmente, o uso do leite de vaca ainda e muito dissemi- 
nado no Brasil. No inquerito nacional entre as criangas que re- 
cebiam outros leites, o leite de vaca foi consumido por 62,4% 
das criangas menores de 6 meses, por 74,6% das criangas de 6 
a 12 meses e por aproximadamente 80% das criangas maiores 
de 12 meses. 0 consumo de formulas infantis foi de 23% em 
criangas menores de 6 meses, 9,8% na idade de 6 a 12 meses e 
menor que 1% nas demais idades. 1 

Alimentagao para lactentes entre 1 e 2 anos 
de idade 

Nesta faixa etaria, a amamentagao deve prosseguir. As refei¬ 
goes devem assemelhar-se as dos adultos segundo o Guia Ali¬ 
mentar da Populagao Brasileira proposto pelo Ministerio da 
Saude. As orientagoes de habitos alimentares e estilo de vida 
adequados para toda a familia sao essenciais tendo em vista 
que mais de 50% da populagao adulta brasileira apresenta ex- 
cesso de peso. 0 consumo de alimentos ultraprocessados deve 
ser desencorajado ressaltando a importancia de preparagoes 
caseiras saudaveis. 4 

Para criangas nao amamentadas recomenda-se a ingestao 
media de 600 mL de leite de vaca associada a alimentagao ba- 
lanceada, variada e equilibrada. Os derivados do leite de vaca 
tambem podem ser oferecidos. 0 consumo superior a 700 mL 
de leite de vaca integral, nessa faixa etaria, deve ser desenco¬ 
rajado e representa importante fator de risco para o desenvol¬ 
vimento da anemia carencial ferropriva. 
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Os alimentos solidos podem ser oferecidos no prato, com 
colher pequena, estreita e rasa. Importante que a crianga ma- 
nuseie os alimentos nessa fase. Os liquidos devem ser oferta- 
dos em copo ou xicara, de preferencia de plastico e inquebra- 
vel. Nessa fase, inicia-se o treinamento para o uso de 
utensilios, que envolve estimulo a coordenagao e a destreza 
motora, funcionando como importante incentivo ao desenvol- 
vimento neuropsicomotor. 

Suplementagao vitaminica e mineral 
A administragao de ferro profilatico deve ocorrer para todos os 
lactentes a partir da interrupgao do aleitamento materno ex- 
clusivo ate os 24 meses de idade (Tabela 5). 

Tabela 5 Recomendagoes de suplementagao de ferro 
para lactentes 5 


Situapao 

Recomendapoes para 
suplementapao 

Lactentes nascidos a termo, de 
peso adequado para a idade 
gestacional, em aleitamento 
materno exclusivo 

Nao indicado ate 6 meses de 
idade 

Lactentes nascidos a termo, de 
peso adequado para a idade 
gestacional, em uso de formula 
infantil ate 6 meses de idade 
e a partir do 6 g mes se houver 
ingestao minima de 500 mL de 
formula por dia 

Nao indicado 

Lactentes nascidos a termo, 
de peso adequado para a 
idade gestacional, a partir 
da introdupao de alimentos 
complementares 

1 mg de ferro elementar/kg/ 
dia ate 2 anos ou 25 mg de 
ferro elementar por semana 
ate 2 anos de idade 

Prematuros maiores que 1.500 g 
e recem-nascidos de baixo peso, 
durante todo o 1 g ano de vida 

2 mg de ferro elementar/kg/ 
dia, a partir do 30 g dia de vida. 
Apos esse periodo, 1 mg/kg/ 
dia ate 2 anos de idade 


0 recem-nascido deve receber ao nascimento vitamina K1 
na dose de 0,5 a 1 mg por via intramuscular, ou 1 a 2 mg por via 
oral, como forma de prevenir sangramentos resultantes da ca- 
rencia dos fatores de coagulagao, dependentes de vitamina K 
(II, VII, IX eX). 

0 Departamento Cientifico (DC) de Nutrologia da SBP reco- 
menda a suplementagao profilatica de vitamina D 400 Ul/dia 
a partir da primeira semana de vida ate os 12 meses, e de 600 
Ul/dia dos 12 aos 24 meses, inclusive para as criangas em alei¬ 
tamento materno exclusivo, independentemente da regiao do 
pais. Avaliar a necessidade de suplementagao profilatica para 
lactentes em uso de formula infantil, tendo em vista que seria 
necessario o consumo de 1 litro para atendimento das reco- 
mendagoes. Com respeito ao horario de exposigao ao sol, cabe 
salientar que, antes das 10 e apos as 15 horas, o angulo de inci¬ 
dence e mais obliquo, semelhante ao que ocorre no inverno, e, 
por isso, pouca vitamina D3 e sintetizada pela pele. Por outro 
lado, a exposigao ao sol no periodo das 10 as 15 horas pode ser 
associada ao aumento no risco de cancer de pele. Em vista dis- 
so, a suplementagao de vitamina D e altamente recomendavel. 3 

0 acrescimo de fluor a agua de abastecimento publico cons- 
titui uma das melhores formas de acesso da populagao a esse 


elemento. Sua agao e predominantemente topica sobre os 
dentes, por meio de deposigao de fluoreto de calcio sobre a su- 
perficie do esmalte. Desse modo, a suplementagao de fluor 
nao se justifica em localidades onde ha fluoretagao da agua 
para abastecimento. 

Alimentagao do pre-escolar 

0 periodo pre-escolar compreende a faixa etaria de 2 a 6 anos, 
sendo esse urn periodo critico na vida da crianga, em que se 
torna necessaria e importante a sedimentagao de habitos ali- 
mentares, uma vez que essa e uma fase de transigao: a crianga 
sai de urn periodo de total dependence (lactentes) para poste- 
riormente entrar em uma fase de maior independence (esco- 
lare adolescence). 3 

A crianga adquire maior autonomia na marcha, ha uma 
participagao cada vez mais ativa na vida familiar e amadure- 
cimento da linguagem e habilidades sociais relacionadas a 
alimentagao. E nessa idade que a crianga desenvolve sentidos 
e diversifica os sabores, e com isso forma suas proprias prefe¬ 
rences. 

Essa etapa caracteriza-se por ser urn periodo de diminuigao 
do ritmo de crescimento sendo inferior aos dois primeiros 
anos de vida (cerca de 2 a 3 kg/ano e 5 a 7 cm/ano), portanto 
com decrescimo das necessidades nutricionais e do apetite. 
Muitas vezes, a familia atribui a redugao fisiologica na inges- 
tao alimentar, frequente nessa fase, a presenga de alguma 
doenga, chegando a consulta pediatrica com a queixa de ina- 
petencia. Isso pode acarretar diagnostics erroneos de anore¬ 
xia e o uso inadequado de medicamentos e suplementos ali- 
mentares. 

Essa fase tambem se caracteriza por urn comportamento ali¬ 
mentar imprevisivel e variavel: a quantidade ingerida pode os- 
cilar, sendo grande em alguns periodos e nula em outros; capri- 
chos podem fazer com que o alimento favorito de hoje seja 
inaceitavel amanha, ou que urn unico alimento seja aceito por 
muitos dias seguidos. Se os pais nao considerarem esse com¬ 
portamento como transitorio e reagirem com medidas coerciti- 
vas, ele podera se transformar em disturbio alimentar real e per- 
durar em fases posteriores. Sao caracteristicas do pre-escolar a 
neofobia (dificuldade em aceitar alimentos novos ou desconhe- 
cidos) e a rejeigao por uma grande variedade de alimentos. 

Diante desse perfil do pre-escolar faz-se necessaria a reali- 
zagao de consultas periodicas, com o objetivo de orientagao 
no manejo desses eventos bem como para monitorar o cresci¬ 
mento e desenvolvimento. Cabe ao pediatra esclarecer aos 
pais da importancia de seus habitos alimentares como modelo 
para o comportamento alimentar de seus filhos. 

Outra mudanga dessa fase, comum nos centros urbanos, e o 
inicio da vida em creches ou escolas, o que tambem tern impac- 
to no habito alimentar. Famflias e escolas devem ser orientadas 
sobre formas de garantir a nutrigao adequada das criangas dessa 
faixa etaria, auxiliando na formagao de habitos futuros. 

Aos 3 anos de idade, todos os dentes da primeira dentigao 
ja apareceram, e as criangas podem aprender a ingerir alimen¬ 
tos diversificados nas diferentes texturas, amadurecendo des¬ 
sa forma varias fungoes. Em relagao a saude bucal, observa-se 
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tambem amadurecimento, sendo a mastigagao uma atividade 
importante para o desenvolvimento da musculatura do rosto. 
Importante incentivar o consumo de alimentos inteiros segui- 
dos de alimentos crus, em pedagos como a cenoura, ou maga, 
por exemplo. Maus habitos alimentares tambem levam a aqui- 
sigao de deformidades dentarias e de mordida, o que pode le- 
var a crianga a ser urn respirador bucal. 

Sao necessarias orientagoes gerais para que a conduta ali- 
mentar da crianga seja saudavel e a formagao do habito ade- 
quada na fase pre-escolar: 37 

1. 0 esquema alimentar deve ser composto por cinco ou seis re¬ 
feigoes diarias (a cada 3 horas), procurando estabelecer uma 
rotina, dentro de horarios que possam atender a demanda da 
familia. 

2. E necessario que se estabelega urn tempo definido e suficien- 
te para cada refeigao. Se nesse periodo a crianga nao aceitar os 
alimentos, a refeigao deve ser encerrada e oferecido algum ali- 
mento apenas na proxima. Nao se deve oferecer leite ou outro 
alimento em substituigao a refeigao. 

3. 0 tamanho das porgoes dos alimentos nos pratos deve estar 
de acordo com as recomendagoes da crianga. E muito fre- 
quente a mae, por preocupagao, servir uma quantidade de ali¬ 
mento maior do que o necessario. Evitar obrigar a crianga a 
ingerir tudo que esta no prato ou de transformar a refeigao em 
urn momento de estresse. 

4. Quando houver doce de sobremesa, oferece-lo como sobre- 
mesa dentro do ritual da refeigao da familia, evitando utiliza- 
-lo como recompensa ao consumo dos demais alimentos. 

5. A oferta de liquidos nos horarios das refeigoes deve ser con- 
trolada, porque o suco e a agua podem reduzir o tempo de 
mastigagao. 0 ideal e oferecer a agua e o suco natural (maxi- 
mo de 150 mL/dia) nos intervalos das refeigoes. Estimular o 
consumo de frutas in natura como sobremesa. 

6. 0 consumo de guloseimas (p.ex., balas, pirulitos, salgadi- 
nhos), embutidos, alimentos industrializados em geral (ricos 
em carboidratos simples, sodio e gordura saturada e trans) e 
de bebidas agucaradas como refrigerantes e sucos/nectares 
industrializados deve ser desestimulado. Importante orientar 
os pais quanto a leitura de rotulos. 

7. Higiene bucal e reforgo na retirada de mamadeiras e chupetas 
e muito importante. 

8. A crianga deve ser confortavelmente acomodada a mesa com 
os outros membros da familia. A aceitagao dos alimentos se 
da nao so pela repetigao a exposigao mas tambem pelo condi- 
cionamento social, e a familia e o modelo para o desenvolvi¬ 
mento de preferences e habitos alimentares. A crianga deve 
ser encorajada a comer sozinha, mas sempre sob supervisao. 
E importante deixa-la comer com as maos e estimular o uso 
correto dos utensilios. 

9. Envolver a crianga nas tarefas que incluam as compras e a pre- 
paragao das refeigoes, como participar da escolha do alimento, 
da sua compra no mercado ou feira e da elaboragao dos pratos 
que nao apresentem riscos de acidentes ao manuseio. 

10. Cuidados com as preparagoes caseiras evitando-se: o uso exa- 
gerado de oleo para cocgao, consumo frequente de frituras, 
consumo de carnes com aparas de gordura e pele (no caso das 


aves, como o frango), uso de bacon em preparagoes nutritivas 
como o feijao e por fim o acrescimo de condimentos indus¬ 
trializados com quantidade excessiva de sal. 

11. Oferecer alimentos ricos em ferro, calcio, vitamina A e D e zin- 
co, pois sao essenciais nessa fase da vida. A mae deve dar a 
carne em pedagos pequenos e com consistency macia e esti¬ 
mular a crianga a mastiga-los e engoli-los. 0 consumo medio 
de leite de vaca (em criangas nao amamentadas) deve ser de 
600 mL/dia. 

Sugestoes para o planejamento alimentar de 
criangas de 2 a 3 anos (1.300 kcal) 

Grupo de paes e cereais: 5 porgoes: 

• arroz branco cozido: 2 colheres de sopa; 

• batata cozida: 1,5 colher de servir ou 1 unidade pequena; 

• macarrao: 2 colheres de sopa; 

• pao frances: 1/2 unidade; 

• pao de forma: 1 unidade; 

• farinha de mandioca: 1,5 colher de sopa. 

Grupo de verduras e legumes: 3 porgoes: 

• legumes cozidos: 1 colher de sopa do legume picado; 

• legumes crus: 1 a 2 colheres de sopa; 

• verdura e folhas cruas: 3 medias/6 pequenas; 

• verdura e folhas cozidas/refogadas: 1 colher de sopa. 

Grupo das frutas: 3 porgoes: 

• banana nanica: 1/2 unidade; 

• mamao papaia: 1/2 unidade pequena; 

• maga media: 1/2 unidade; 

• suco de laranja: 200 mL (1/2 copo) de requeijao; 

• goiaba: 1/2 unidade pequena; 

• laranja: 1 unidade pequena. 

Grupo das leguminosas: 1 porgao: 

• feijao cozido (graos): 1 colher de sopa; 

• lentilha cozida: 1 colher de sopa rasa; 

• ervilha cozida: 1 colher de sopa; 

• grao-de-bico: 1 colher de sopa. 

Grupo das carnes e ovos: 2 porgoes: 

• carne de boi cozida/refogada/grelhada: 2 colheres de sopa 
rasas ou 1/2 bife pequeno (35 g); 

• carne de frango cozida/grelhada: 1/2 sobrecoxa ou 1 file pe¬ 
queno (35 g); 

• carne de peixe cozida/grelhada/refogada: 1 posta pequena 
(65 g); 

• ovo cozido: 1 unidade; 

• ovo frito: 1/2 unidade; 

• bife de figado: 1/2 bife pequeno (35 g). 

Grupo do leite e derivados: 3 porgoes: 

• leite de vaca liquido: 200 mL; 

• queijo prato: 2 fatias finas (30 g); 

• queijo mugarela: 2 fatias medias (40 g); 

• iogurte de polpa de frutas: 1 pote (120 g); 
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• leite em po integral: 2 colheres de sopa; 

• queijo minas: 1,5 fatia media. 

Agucar e doces: 1 porgao: 

• agucar: 1 colher de sopa; 

• achocolatado: 1 colher de sopa; 

• doce caseiro: 1 colher de sopa (20 g); 

• geleia: 2 colheres de sobremesa. 

Oleo e gorduras: 1 porgao: 

• manteiga ou creme vegetal: 1 colher de cha cheia (5 g); 

• oleo de soja: 1 colher de sopa rasa. 

Sugestoes para o planejamento alimentar de 
criangas de 4 a 6 a nos (1.800 kcal) 

Grupo de paes e cereais: 6 porgoes: 

• arroz branco cozido: 4 colheres de sopa; 

• batata cozida: 3 colheres de servir; 

• macarrao: 3 colheres de servir; 

• pao frances: 1 unidade; 

• pao de forma: 2 unidades; 

• farinha de mandioca: 3 colheres de sopa. 

Grupo de verduras e legumes: 3 a 4 porgoes: 

• legumes cozidos: 1 colher de sopa do legume picado; 

• legumes crus: 2 colheres de sopa; 

• verdura e folhas cruas: 3 medias/6 pequenas; 

• verdura e folhas cozidas/refogadas: 1 colher de sopa. 

Grupo das frutas: 3 a 4 porgoes: 

• banana nanica: 1/2 unidade; 

• mamao papaia pequeno: 1/2 unidade; 

• maga media: 1/2 unidade; 

• suco de laranja: 100 a 200 mL. 

Grupo das leguminosas: 1 porgao: 

• feijao cozido (graos): 2 colheres de sopa ou 1/2 concha media; 

• lentilha cozida: 2 colheres de sopa cheias; 

• ervilha cozida: 2 colheres de sopa. 

Grupo das carnes e ovos: 2 porgoes: 

• carne de boi cozida/refogada/grelhada: 3 colheres de sopa 
ou 1 bife pequeno (80 a 100 g); 

• carne de frango cozida/grelhada: 2 sobrecoxas pequenas ou 1 
hie medio (100 a 120 g); 

• carne de peixe cozida/grelhada/refogada: 1 posta media (150 g); 

• ovo cozido: 2 unidades; 

• ovo frito: 1 unidade. 

Grupo do leite e derivados: 2 porgoes: 

• leite de vaca Kquido: 200 mL; 

• queijo prato: 2 fatia hnas (30 g); 

• queijo mugarela: 2 fatias medias (40 g); 

• iogurte de polpa de frutas: 1 pote (120 g); 

• leite em po integral: 2 colheres de sopa; 

• queijo minas: 1,5 fatia media. 


Agucar e doces: 1 porgao: 

• agucar: 1 colher de sopa; 

• achocolatado: 1 colher de sopa; 

• doce caseiro: 20 g. 

Oleo e gorduras: 1 porgao: 

• manteiga: 1 colher de cha cheia; 

• oleo de soja: 1 colher de sopa. 

Em 2011, o Departamento de Agricultura dos Estados Unidos 
langou o My Plate, urn guia internacional que pode ser visita- 
do em www.choosemyplate.gov, com a intengao de facilitar as 
orientagoes de distribuigao dos grupos de alimentos na refei- 
gao respeitando as recomendagoes nutricionais preconizadas 
na piramide alimentar (Figura 2). 9 0 DC de Nutrologia da SBP 
endossa o uso desse instrumento. 10 

Alimentagao do escolar 

A faixa etaria escolar caracteriza-se como uma fase de transi- 
gao entre infancia e adolescencia e compreende criangas entre 
7 e 10 anos de idade. Esse e urn periodo de intensa atividade fi- 
sica, ritmo de crescimento constante, com ganho mais acen- 
tuado de peso proximo ao estirao da adolescencia. Observa-se 
tambem uma crescente independence da crianga, momento 
em que comega a formar novos lagos sociais com adultos e ou- 
tros individuos da mesma idade. Essas transformagoes, alia- 
das ao processo educacional, sao determinantes para o apren- 
dizado em todas as areas e o estabelecimento de novos 
habitos, incluindo os alimentares. Alem da grande importan- 
cia da farmlia, a escola passa a desempenhar papel de desta- 
que na manutengao da saude (fisica e psiquica) da crianga. As 
criangas tornam-se mais fortes, mais rapidas, com maior auto- 
nomia e bem mais coordenadas. E importante, portanto, o in- 
centivo a pratica de atividades fisicas ludicas e a limitagao do 
tempo gasto com atividades sedentarias (assistir televisao ou 
utilizar computadores, tablets e celulares). 
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Nesse periodo, os habitos alimentares da familia conti- 
nuam a exercer influencia sobre as praticas alimentares. A 
substituigao de refeigoes por lanches, o consumo de refrige¬ 
rantes, sucos industrializados pode ser frequente. 0 consumo 
regular de refrigerantes fosfatados (bebidas tipo cola) pode 
contribuir para o aumento da excregao urinaria de calcio, ele- 
vando suas necessidades e contribuindo para o comprometi- 
mento da massa ossea. 

A debciencia da ingestao de calcio, soma-se o consumo de 
alimentos ricos em gordura, sal e agucares, como “salgadi- 
nhos”, bolachas, lanches, produtos panibcados que contem 
gorduras trans e saturada, que aumentam o risco de desenvol- 
vimento de doenga cardiovascular. Alem da debciencia de cal¬ 
cio, ha tambem a debciencia de vitamina D, ocasionada pela 
falta de exposigao solar e erro alimentar. Raros sao os alimen¬ 
tos que contem essa vitamina e, nos que a possuem, as quanti- 
dades sao muito pequenas. A debciencia de vitamina D e cal- 
cio esta relacionada a retardo no crescimento, doengas 
autoimunes, canceres, fraturas e desenvolvimento de osteo- 
porose na vida adulta. A adequagao no consumo de sal, por 
meio da redugao do sal de adigao (< 5 g/dia), dos enlatados, 
embutidos, salgadinhos e de condimentos industrializados, 
deve ser preconizada para que se diminua o risco de doengas 
futuras extremamente prevalentes em nosso meio, como a hi- 
pertensao arterial sistemica. Escolares e adolescentes estao 
mais expostos a transtornos alimentares de distintas formas. 
Se por urn lado ha a preocupagao da comunidade cientibca e 
dos proprios pais com o desenvolvimento da obesidade nos 
individuos de tenra idade, por outro deve-se atentar para o 
fato de que a preocupagao excessiva ou mal conduzida com o 
ganho de peso pode causar transtornos alimentares como a 
bulimia e a anorexia. 

Orientagoes nutricionais 

0 cardapio deve respeitar os habitos da familia e as caracterfs- 
ticas regionais. 0 esquema alimentar deve ser composto por 
cinco refeigoes diarias, incluindo: cafe da manha, almogo, lan- 
che vespertino, jantar e lanche da noite. A distribuigao aceita- 
vel de grupo de alimentos e numero de porgoes por dia encon- 
tram- se na Tabela 2. 

A seguir sao apresentadas, resumidamente, as diretrizes 
gerais para a alimentagao do escolar: 3 ’ 7 ’ 9 

1. Ingestao de nutrientes para prover energia e nutrientes em 
quantidade e qualidade adequadas ao crescimento, ao desen¬ 
volvimento e a pratica de atividades fisicas. 

2. Alimentagao variada, que inclua todos os grupos alimentares, 
conforme preconizado na piramide de alimentos, evitando-se 
o consumo de refrigerantes, balas e outras guloseimas. 

3. Priorizar o consumo de carboidratos complexos em detrimen- 
to dos simples (a ingestao de carboidrato simples deveria ser 
inferior a 25% do valor energetico total, enquanto o total de 
carboidrato ingerido deveria ser de 50 a 55% do valor energe¬ 
tico total). 

4. Consumo diario e variado de frutas, verduras e legumes (> 5 
porgoes/dia). Os sucos naturais, quando oferecidos, nao de- 
vem ultrapassar a quantidade maxima de 240 mL/dia, sendo 


que uma porgao de fruta equivale a aproximadamente 180 mL 
de suco. 

5. Consumo restrito de gorduras saturadas (30% do valor ener¬ 
getico total): < 2% de trans (para problaxia de aterosclerose 
na vida adulta), 10% de monoinsaturadas, < 300 mg de coles- 
terol e 10% de poli-insaturadas (n-6:n-3; 5 a 10:1). 

6. Estimular o consumo de peixes marinhos duas vezes por se- 
mana. 

7. Controle da ingestao de sal (< 5 g/dia) para prevengao de hi- 
pertensao arterial. 

8. Consumo apropriado de calcio (cerca de 600 mL de leite/dia 
e/ou derivados) para formagao adequada da massa ossea e 
prevengao da osteoporose na vida adulta. 

9. Orientar o escolar e a sua familia sobre a importancia de ler e 
interpretar corretamente os rotulos de alimentos industriali¬ 
zados. 

10. Controlar o ganho excessivo de peso pela adequagao da inges¬ 
tao de alimentos ao gasto energetico e pelo desenvolvimento 
de atividade fisica regular. 

11. Evitar a substituigao de refeigoes por lanches. 

12. Estimular a pratica de atividade fisica. 

13. Reduzir o tempo gasto com atividades sedentarias (TV, video¬ 
game e computador). Limitar o tempo de assistir TV em 2 ho- 
ras/dia ou menos. 

I4.1ncentivar habitos alimentares e estilo de vida adequados 
para toda a familia. 

15. Estimular a “autonomia orientada”: que a propria crianga sir- 
va seu prato com orientagoes adequadas das porgoes. 

Sugestao para planejamento alimentar de acordo com o nu¬ 
mero de porgoes/dia para criangas em idade escolar (VET: 
2.000 kcal) (Tabela 2). 

arroz: 4 colheres de sopa (1 porgao do grupo dos paes e ce- 
reais); 

carne cozida: 1 bife pequeno (80 g) (1 porgao do grupo das car- 
nes e ovos); 

ervilha: 2 colheres de sopa (1 porgao do grupo das leguminosas); 
batata cozida: 1,5 colher de servir (1/2 porgao do grupo dos 
paes e cereais); 

tomate: 5 fatias (1 porgao do grupo das verdura/legumes); 
escarola picada: 1 pires cheio (1 porgao do grupo das verduras/ 
legumes); 

oleo de soja: 1 colher sopa (1 porgao do grupo dos oleos e gor¬ 
duras); 

goiaba: 1 unidade grande (2 porgoes do grupo das frutas). 

Alimentagao do adolescente 

Introdugao 

A adolescencia, que vai dos 10 aos 19 anos de idade, e urn pe- 
riodo muito especial e de extrema importancia pois muitos dos 
habitos adquiridos nessa fase serao decisivos na idade adulta. 
A puberdade inicia-se com o aparecimento de caracteres se- 
xuais secundarios, e o determinante neuro-hormonal principal 
de ambas as mudangas hsiologicas e psicologicas, embora ou- 
tros fatores sociais e de comportamento participem nesse pro- 
cesso. Esse periodo e caracterizado por uma aceleragao global 
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de crescimento e maturagao, com as alteragoes diferenciais en- 
tre ambos os sexos. Ambos os sexos apresentam velocidade de 
crescimento estatural de 5 cm/ano no periodo pre-pubere e de 
8,3 e 9,5 cm/ano no periodo pubere em meninas e meninos, 
respectivamente. 0 crescimento nas meninas e acompanhado 
de maior incremento na massa gorda comparativamente aos 
meninos, que aumentam proporcionalmente mais a massa 
magra. Importante considerar nessa fase o estadiamento pu¬ 
beral. Em termos de percentual de gordura, os meninos atin- 
gem o pico no inicio da adolescencia e mostram diminuigao 
durante o crescimento rapido (estirao pubertario); as meninas, 
apos diminuigao inicial, evidenciam urn crescimento constan- 
te no percentual de gordura ate os 18 anos de idade. Nessa ida- 
de, os meninos e meninas atingem urn percentual de gordura 
corporal total de 18 e 25%, respectivamente. 3 ’ 7 

Nesse periodo, ocorre tambem aumento da densidade mi¬ 
neral ossea, alcangando pico no final da adolescencia, corres- 
pondendo ao estagio 4 de Tanner, e evoluindo gradativamente 
ate a idade de adulto jovem. 

As necessidades nutricionais na adolescencia sao influen- 
ciadas simultaneamente pelos eventos da puberdade e pelo 
estirao do crescimento. Entretanto, especialmente nessa fase 
de desenvolvimento, a escolha dos alimentos sera potencial- 
mente determinada por fatores psicologicos, socioeconomi- 
cos e culturais que irao interferir diretamente na formagao dos 
habitos alimentares. 

Os habitos alimentares de adolescentes sao caracterizados 
por: 

tendencia em pular refeigoes, como o cafe da manha e jantar; 

fazer refeigoes fora de casa; 

maior frequencia a lanchonetes; 

consumo de alimentos e bebidas com alta densidade energetica; 

realizar “dietas” por conta propria (sem supervisao). 

A nutrigao tern papel critico no desenvolvimento do adoles- 
cente, e o consumo de dieta inadequada pode influir desfavo- 
ravelmente sobre o crescimento somatico, maturagao e desen¬ 
volvimento de doengas cronicas. 

Necessidades nutricionais 3 
Energia 

As necessidades energeticas estao aumentadas e guardam es- 
treita relagao com a velocidade de crescimento, estadiamento 
puberal e atividade fisica. Os requerimentos energeticos au¬ 
mentam de acordo com a velocidade de crescimento estatural. 
As necessidades energeticas medias diarias para meninas sao 
de 1.400 a 2.200 kcal entre 9 e 13 anos e 1.800 a 2.400 kcal en- 
tre 14 e 18 anos. Os meninos necessitam 1.600 a 2.600 kcal en¬ 
tre 9 e 13 anos e 2.000 a 3.200 kcal entre 14 e 18 anos. 

Pro tern as 

0 incremento na incorporagao de proteina durante o estirao 
pubertario pode ser mediado pelo aumento no consumo. No 
entanto, estudos demonstram que nao ha profundas mudan- 
gas no consumo proteico durante a puberdade quando ajusta- 
do para o peso corporal. Esse fato e decorrente da maior efi- 


ciencia de utilizagao da proteina da dieta para retengao 
relativa a ingestao (aumento na retengao de leucina bruta na 
puberdade comparativamente a fase pre-pubere). Segundo a 
DRI2005, uma dieta para atender esse periodo de rapido cres¬ 
cimento pode requerer cerca de 10 a 14% da ingestao total de 
energia em proteina de alta qualidade. 

Vitaminas 

As vitaminas hidrossoluveis, como a tiamina, niacina e ribo- 
flavina, cumprem relevantes fungoes no metabolismo energe- 
tico, sendo assim importante que as recomendagoes sobre sua 
ingestao tenham como base a ingestao energetica. 

Alguns adolescentes, principalmente os fumantes e as ado¬ 
lescentes que utilizam contraceptivos orais, podem apresen- 
tar deficiencia de vitamina C. As necessidades de vitamina B12 
tambem sao elevadas e o risco de carencia e especialmente 
alto nos casos de dietas radicais ou vegetarianos estritos. 

0 acido folico e importante durante os periodos de grande 
replicagao celular e crescimento. E importante salientar que 
houve aumento nas recomendagoes de folato para adolescen¬ 
tes na idade reprodutiva, tanto para o sexo feminino quanto 
para o masculino, 300 a 400 pg/dia. 

A vitamina D tern sido estudada em todos os continentes e 
da maioria dos paises ao redor do mundo. A vitamina D esta 
envolvida no metabolismo do calcio, fosforo e na mineraliza- 
gao ossea sendo necessarios ate 10 pg no periodo de maior ve¬ 
locidade do crescimento osseo. 0 desenvolvimento osseo tern 
papel importante na determinagao do risco de osteoporose em 
idades mais avangadas. 

Mineral's 

A oferta de minerais e imprescindivel para o correto funciona- 
mento de numerosos sistemas enzimaticos e para permitir a 
expansao dos tecidos metabolicamente ativos, que sofrem no- 
tavel incremento durante esse periodo. 1 

Calcio 

Em razao do desenvolvimento acelerado muscular, esqueleti- 
co e endocrino, as necessidades de calcio sao maiores durante 
a puberdade e adolescencia do que durante a infancia ou idade 
adulta. A taxa de aquisigao de massa ossea na adolescencia e 
muito maior durante a puberdade do que em qualquer fase da 
vida. As mulheres adquirem 92% de sua massa ossea ate os 18 
anos de idade, tornando a adolescencia uma janela de oportu- 
nidade para a prevengao da osteoporose. 

Grande parte dos adolescentes tern dieta pobre em calcio. A 
quantidade de calcio absorvida de diferentes tipos de dieta e 
muito variada e a presenga de certos nutrientes (proteinas, 
fosforo) e fatores antinutricionais interferem na sua absorgao. 
Recomenda-se que 60% das necessidades de calcio sejam for- 
necidas sob a forma de produtos lacteos, em razao da sua alta 
biodisponibilidade, pois apresenta-se organicamente ligado a 
caseina. As recomendagoes estimadas de calcio para os ado¬ 
lescentes sao de 1.300 mg (Tabela 6). 

Estudos sugerem que o alto consumo de refrigerantes pelos 
adolescentes, alem do risco direto para a mineralizagao ossea, 
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contribui para o baixo consumo de calcio, por substituir a in- 
gestao de leite. 

Tabela 6 Quantidades de alimentos necessarios para 
atingir as recomendapoes de calcio para adolescentes 


Alimentos 

Total calcio (mg) 

2 xicaras de leite integral (250 ml_) 

580 

1 fatia de queijo branco (30 g) 

205 

1 unidade media de batata assada 

115 

1 file de peixe 

50 

1 laranja 

96 

1 prato de sopa de legumes (300 g) 

72 

1 bola de sorvete de massa (100 g) 

92 

1 misto quente 

135 

TOTAL 

1.345 


Fonte: SBP, 2012. 3 


Ferro 

As necessidades de ferro aumentam durante a adolescencia 
pelo incremento na massa magra, pelo aumento no volume 
dos eritrocitos e para suprir as perdas menstruais nas meninas. 
Nas meninas, apos a menarca, a necessidade de ferro e tres ve- 
zes maior que a dos meninos. A anemia ferropriva leva a efei- 
tos deleterios com impacto negativo no desenvolvimento fisi- 
co-mental e desempenho escolar. 

As recomendagoes do ferro sao de 8 mg/dia para ambos os 
sexos nas idades entre 9 e 13 anos e 11 e 15 mg/dia, respectiva- 
mente, para os meninos e meninas entre 14 e 18 anos (Tabela 7). 

Ressalta-se a maior biodisponibilidade do ferro heme, que 
se encontra nos alimentos de origem animal, devendo-se mo- 
nitorar o adolescente que ingere pouca quantidade de carnes 
(bovina, suina, de pescados e de aves). 

Tabela 7 Quantidade de ferro existente em alguns tipos 
de carnes 


Carne 

Quantidade 
de ferro (mg) 

Bovina (contra-file grelhado) 1 bife medio (100 g) 

17 

Bovina (coxao duro grelhado) 1 bife medio (100 g) 

1,7 

Bovina (coxao mole grelhado) 1 bife medio (100 g) 

2,6 

Bovina (figado grelhado) unidade grande (100 g) 

5,8 

Bovina (lagarto grelhado) 1 bife medio (100 g) 

1,9 

Bovina (musculo cozido) 2 porpoes (100 g) 

2,4 

Bovina (patinho cozido) 2 porpoes (100 g) 

3,0 

Frango (asa com pele crua) 2 unidades (100 g) 

0,6 

Frango (corapao cru) 12 unidades (100 g) 

4,1 

Frango (coxa com pele cru) 2 unidades (100 g) 

0,7 

Frango (figado cru) 2 unidades (100 g) 

9,5 

Frango (peito sem pele cru) 1 unidade (100 g) 

0,4 

Frango (sobrecoxa com pele cru) 2 unidades 
(100 g) 

0,7 


Fonte: SBP. 3 


Zinco 

0 zinco e reconhecido como essencial para o crescimento e a 

maturagao sexual. Atraso de crescimento e hipogonadismo tern 

sido relatados em adolescentes do sexo masculino com defi- 

ciencia de zinco. As recomendagoes diarias sao 8 a 11 mg/dia. 15 

Orientagoes para os adolescentes 3 

1. Considerar que a adolescencia e urn periodo de profundas 
modificagoes fisicas, emocionais e cognitivas. Considerar o 
estadiamento puberal no planejamento das orientagoes nu- 
tricionais. 

2. Estimular que o adolescente seja fisicamente ativo. 

3. Ter rotina com regularidade nos horarios de alimentagao e lo¬ 
cals apropriados para as refeigoes. 

4. Comer devagar, mastigando bem e nao utilizar ou limitar as 
quantidades de liquidos ingeridos durante as refeigoes. 

5. Controlar o consumo de bebidas agucaradas, salgadinhos ,fast 
e junk foods nos intervalos ou em substituigao as refeigoes. 

6. Estimular consumo adequado de frutas, verduras e legumes, 
assim como de fontes de calcio e ferro de boa biodisponibili¬ 
dade. 

7. Respeitar as preferences e os habitos do adolescente, ajus- 
tando as orientagoes. 

8. Lembrar a importance do consumo de agua. 

9. Considerar que os portadores de doengas cronicas, como a obe- 
sidade, que consomem bebidas alcoolicas ou drogas, utilizam 
contraceptivos orais, vegetarianos estritos e fumantes apresen- 
tam risco mais elevado de inadequagao nutricional e tern maior 
necessidade de intervengoes nutricionais apropriadas. 

10. Levar em consideragao os aspectos emocionais e a dinamica 
familiar, por vezes sendo benefica a atuagao multiprofissional. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Recomendar alimentagao e estilo de vida saudaveis, 
pois sao fundamentals para a saude em curto e longo 
prazos. 

• Informar que a participapao da famflia e essencial para 
a construgao de habitos alimentares saudaveis. 

• Conhecer as peculiaridades de cada faixa etaria e 
incluir as orientagoes na rotina da consulta pediatrica 
de lactentes a adolescentes. 
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CAPITULO 3 


CARACTERISTICAS 
E INDICACOES DAS 
FORMULAS INFANTIS 

Fabiola Isabel Suano de Souza 
Roseli Oselka Saccardo Sarni 


Conceitos e legislagao 

Formula infantil (FI) e um produto em forma lfquida ou em 
po, utilizado sob prescrigao e especialmente fabricado para 
satisfazer as necessidades nutricionais dos lactentes. A So- 
ciedade Brasileira de Pediatria (SBP) 1 adota a recomendagao 
da Organizagao Mundial da Saude (OMS) e do Ministerio da 
Saude (MS) que reforga a importancia do aleitamento mater- 
no exclusivo ate o sexto mes e complementado ate 2 anos de 
idade ou mais. 0 Brasil possui uma regulamentagao especifi- 
ca sobre FI que foi revisada e publicada em 2011 pela Agenda 
Nacional de Vigilancia em Saude (Anvisa). Sao tres resolu¬ 
goes vigentes: 

• RDC n. 43 - “Regulamento tecnico para formulas infantis 
para lactentes”; determina a composigao de FI para lactentes 
saudaveis entre 0 e 6 meses. 

• RDC n. 44 - “Regulamento tecnico para formulas infantis de 
seguimento para lactentes”; determina a composigao de FI 
para lactentes saudaveis entre 6 e 12 meses. 

• RDC n. 45 - “Regulamento tecnico para formulas infantis para 
lactentes, destinadas a necessidades dietoterapicas especifi- 
cas e formulas infantis de seguimento para lactentes e criangas 
de primeira infancia, destinadas a necessidades dietoterapicas 
especificas”; normatiza a composigao de FI com modificagoes 
na sua composigao e utilizadas em situagoes especiais como, 
por exemplo, alergia ao leite de vaca e prematuridade. 

As resolugoes da Anvisa sao baseadas em padronizagoes de 
orgaos internacionais, como o Codex Alimentarius da Food 
and Agriculture Organization da Organizagao Mundial da Sau¬ 
de (FAO/OMS). 0 Codex tern mais de 185 representantes de 
diferentes pafses. Seus membros, incluindo representantes da 
Anvisa, reunem-se periodicamente para atualizar as recomen- 
dagoes acerca da composigao nutricional das FI, quais os nu- 
trientes/substancias podem ser contemplados, as quantida- 
des minimas e maximas de cada nutriente, tendo como 
objetivo principal o adequado atendimento as necessidades 
nutricionais do lactente e os aspectos de seguranga. 


A Anvisa ainda considera para a atualizagao das resolugoes 
as recomendagoes da European Society for Paediatric Gas¬ 
troenterology Hepatology and Nutrition (ESPGHAN), da Dire- 
tiva Europeia (Scientific Committee on Food of the European 
Commission - SCF) e da Life Science Research Organization 
(LSRO) da Sociedade Americana de Ciencias Nutricionais. 2 

As formulas dispomveis no mercado brasileiro, para obtengao 
de registro junto a Anvisa, precisam comprovar o atendimento 
as resolugoes e, sendo assim, embora apresentem algumas parti- 
cularidades em sua composigao, podem ser consideradas segu- 
ras no atendimento as necessidades nutricionais de lactentes. 

Recomenda-se, tambem, que os profissionais de saude e as 
entidades que lidam com criangas de primeira infancia (ate 3 
anos de idade) conhegam o Decreto n. 8.552, de 3 de novem- 
bro de 2015 que regulamentou a Lei 11.265 de 3 de Janeiro de 
2006, que, entre outros pontos, profbe que produtos que pos- 
sam interferir na amamentagao tenham propagandas veicula- 
das nos meios de comunicagao. 

Historico 

Em 1867, o quimico alemao Von Liebig desenvolveu uma mistu- 
ra de farinha de trigo, malte, leite de vaca, oleos vegetais e bicar- 
bonato de potassio, sem adigao de vitaminas e minerais. A mis- 
tura foi considerada como a primeira intengao de uma FI. A 
composigao foi modificada ao longo das decadas visando a ajus- 
ta-la as necessidades nutricionais dos lactentes e tendo como 
modelo o leite materno. Foram adicionados micronutrientes, 
oligossacarfdeos, e houve modificagao na quantidade e na qua- 
lidade da protefna e da gordura, entre outras alteragoes. 

Os avangos na composigao de FI ocorreram paralelamente a 
ampliagao do conhecimento sobre a composigao do leite ma¬ 
terno e ao incremento nas publicagoes cientfficas no campo da 
nutrigao. Mais de 2.000 estudos sobre FI foram publicados 
nos ultimos 5 anos. Entretanto, a maioria deles, avaliando o 
impacto do uso de FI e seus componentes em desfechos como 
crescimento e desenvolvimento, e de curta duragao, o acompa- 
nhamento dos lactentes se deu por volta de 4 meses, e foram 
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predominantemente desenvolvidos pela industria. Cabe res- 
saltar, tambem, que ha poucos resultados desfavoraveis publi- 
cados. Sao escassos os estudos de longa duragao que avaliem 
desfechos como prevengao de doengas alergicas e obesidade. 

Diluigao das formulas infantis 

A correta reconstituigao das FI na forma de po e fundamental 
para que se mantenha a seguranga fisico-quimica e microbio- 
logica da preparagao. A diluigao correta da FI, com a utilizagao 
da medida padrao, garante a adequada osmolaridade da solu- 
gao entre 200 e 350 mOsm/L (isosmolar). A diluigao nao deve 
ser feita com outros utensilios e nem se deve adicionar a for¬ 
mula, exceto em situagoes excepcionais e sob prescrigao, ou¬ 
tros componentes como agucar, mucilagem, espessantes, en¬ 
tre outros. 

Levando-se em conta aspectos microbiologicos, a OMS e a 
Anvisa recomendam que a temperatura da agua para diluigao 
das FI nao seja inferior a 70°C e que o produto diluido nao fi- 
que exposto a temperatura ambiente por mais de 2 horas. 3 

A recomendagao da reconstituigao a 70°C se deve ao risco 
para os lactentes de infecgao por Cronobacter spp ( Enterobac- 
ter sakazakii ) que e uma bacteria oportunista, Gram-negativa 
e termoestavel que se mantem na forma esporulada no po das 
formulas infantis. Por ocasiao da diluigao em temperatura in¬ 
ferior a 70°C, o microrganismo e ativado, inicia sua replicagao, 
e ha relatos na literatura de ocorrencia de infecgoes graves 
(sepse, meningite e enterocolite necrosante) em lactentes, es- 
pecialmente os prematuros, com baixo peso ao nascer e com 
idade inferior a 3 meses. 3 

Composigao das formulas infantis 

A composigao do leite materno tern sido utilizada como refe¬ 
renda para as FI. A superioridade do leite materno e indiscuti- 
vel, e sua composigao e extremamente variavel e, ainda, nao 
plenamente elucidada. A quantidade, a biodisponibilidade, a 
organizagao e a complexidade das estruturas bioqmmicas dos 
componentes do leite materno nao sao passiveis de reprodu- 
gao pela industria. 

Algumas FI sofrem modificagoes que as afastam da compo¬ 
sigao do leite materno para ajustar sua composigao a situa¬ 
goes clinicas e necessidades nutricionais especificas, como se 


pode observar nas utilizadas para o tratamento de lactentes 
com alergia ao leite de vaca e em prematuros. 

Proteina 

As FI, em sua grande maioria, possuem como fonte proteica 
leite de vaca com proporgao variavel de proteinas do soro e ca- 
seina. A proteina isolada de soja adicionada de metionina 
(para melhorar o perfil de aminoacidos) tambem pode ser uti¬ 
lizada nas FI. Seu uso e indicado para criangas com galactose¬ 
mia e nas formas IgE mediadas de alergia ao leite de vaca, para 
lactentes acima de 6 meses (Tabela l). 4 

A proteina nas FI pode estar sob a forma intacta (FI polime- 
rica), hidrolisada (FI parcialmente ou extensamente) ou na 
forma de aminoacidos livres (formulas elementares) (Figu- 
ra 1). Lactentes saudaveis e com trato gastrointestinal integro 
devem receber formulas com proteina intacta. 5 Somente 
aqueles com alergia ao leite de vaca e/ou sindrome de ma ab- 
sorgao podem necessitar de formulas extensamente hidrolisa- 
das ou a base de aminoacidos. 

Algumas evidences sugerem que o uso de formulas hidrolisa- 
das, ate os 4 meses de vida, em lactentes nao amamentados com 
historia familiar de doengas atopicas (pais ou irmaos com asma, 
rinite, alergia alimentar ou dermatite atopica) associa-se com al- 
guma redugao do risco de alguns tipos de doengas alergicas. 6 

Carboidratos 

A principal fonte de carboidratos para fornecimento de ener- 
gia nas FI e a lactose, seguida pela maltodextrina e os polime- 
ros de glicose (Figura 2). FI para lactentes saudaveis devem 
conter lactose como carboidrato predominante; a lactose tern 
importante efeito bifidogenico e e urn facilitador da absorgao 
de calcio no trato gastrointestinal. 

As formulas com proteina hidrolisada ou a base de aminoa- 
cido podem ter a lactose substituida por maltodextrina ou po- 
limeros de glicose para contemplar situagoes clinicas que cur- 
sam com ma absorgao. As formulas isentas de lactose, mas 
com proteina intacta apresentam osmolaridade baixa e sao in- 
dicadas no tratamento da intolerancia a lactose, que pode 
acontecer, por exemplo, apos infecgao de trato gastrointesti¬ 
nal que evolua para diarreia persistente e no tratamento de 
criangas gravemente desnutridas na fase de estabilizagao. 



Figura 1 Classificagao das formulas infantis em relagao a conformagao da proteina. 
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Tabela 1 Grupo de formulas infantis disponfveis, principals caracterfsticas e indicagoes 


Grupo 

Caracterfsticas 

Indicagoes 

Formulas infantis para lactentes 
saudaveis de 0 a 6 meses 

Formulas infantis para lactentes 
saudaveis de 6 a 12 meses 

Formulas polimericas a base de proteina 
de leite de vaca, com oleos vegetais 
(predomfnio de TCL) e lactose 

Indicadas para lactentes saudaveis, nascidos a termo e 
com trato gastrointestinal fntegro na impossibilidade do 
aleitamento materno 

Formulas infantis hidrolisadas e 
com redugao da quantidade de 
lactose 

Formulas parcialmente ou extensamente 
hidrolisadas, com predomfnio de TCL 
(TCM em quantidades variaveis) e 
redugao do conteudo de lactose (no 
lugar sao adicionados maltodextrina e/ou 
polfmeros de glicose) 

- Formulas que se afastam da composigao do leite 
materno. Revisao sistematica recente nao encontra 
justificativa e/ou beneffcios do uso dessas formulas 
para lactentes saudaveis, seja em relagao a melhora de 
sintomas gastrointestinais (p.ex.: constipagao, colicas, 
desconforto, regurgitagoes) e/ou beneffcios em longo 
prazo (p.ex.: obesidade). Nao sao seguras para uso em 
lactentes prematuros (p.ex.: pre-termos tardios) e/ou 
com baixo peso ao nascer 5 

- Formulas parcialmente hidrolisadas de soro de leite e 
extensamente hidrolisadas de casefna podem reduzir o 
risco de algumas formas de alergias quando utilizadas 
ate os 4 meses de vida em lactentes saudaveis e de 
risco para atopias 6 

Formulas espessadas 

Formulas polimericas a base de proteina 
de leite de vaca, com TCL, predomfnio 
de lactose e adigao de espessantes 
(amido de arroz, milho ou batata pre- 
-gelatinizado) 

- Nao ha evidencias de beneffcios do uso de formulas 
espessadas para lactentes saudaveis com refluxo 
fisiologico. Metanalise que incluiu 14 estudos que 
compararam o uso de FI espessadas vs. nao espessadas 
em lactentes saudaveis encontrou apenas redugao 
discreta no numero de regurgitagoes ao dia, sem 
impacto clfnico e modificagoes significativas na 
pHmetria 8 

- Em lactentes com DRGE associada a baixo ganho 
de peso pode ser uma alternativa durante a fase de 
investigagao 9 

Formulas extensamente 
hidrolisadas sem lactose 

Podem ser a base de casefna, protefnas 
do soro de leite e soja/colageno 
extensamente hidrolisadas. Contem cerca 
de 40 a 50% de TCM e substituigao de 
lactose por maltodextrina ou polfmeros 
de glicose 

- Utilizadas no tratamento da ALV em lactentes: menores 
de 6 meses, nos que possuem comprometimento do 
trato gastrointestinal e naqueles com > 6 meses que nao 
evolufram bem com formulas a base de proteina isolada 
de soja 4 

- Opgao em quadros de sfndrome de ma absorgao de 
outras causas (p.ex.: sfndrome do intestino curto), na 
realimentagao apos jejum prolongado (> 10 a 14 dias) e 
hipermetabolismo (p.ex.: sepse, choque) em lactentes 

Formulas extensamente 
hidrolisadas com lactose 

Sao a base de protefnas do soro de leite 
extensamente hidrolisadas. Predomfnio 
de lactose e TCL como fonte de gordura 

Podem ser utilizadas no tratamento da ALV quando 
nao ha comprometimento da vilosidade intestinal (p.ex.: 
urticaria, colite) 

Formulas com proteina isolada 
de soja 

Contem proteina de soja isolada e adigao 
de metionina. Predomfnio de oleos 
vegetais (TCL) e substituigao de lactose 
por maltodextrina e/ou polfmeros de 
glicose 

- Podem ser utilizadas para tratamento da ALV em 
lactentes com > 6 meses, com formas IgE mediadas, 
sem comprometimento do trato gastrointestinal 4 

- Utilizadas na galactosemia 

Formulas a base de aminoacidos 

Possuem aminoacidos livres. Predomfnio 
de TCL (95%) e substituigao de lactose 
por maltodextrina e/ou polfmeros de 
glicose) 

- Podem ser utilizadas no tratamento da ALV em 
lactentes com historia de anafilaxia e que nao estejam 
em uso regular de formulas extensamente hidrolisadas, 
quando nao houve resolugao dos sintomas com o uso 
de formulas extensamente hidrolisadas e nas alergias 
multiplas com intenso comprometimento nutricional 4 

- Opgao em quadros de sfndrome de ma absorgao grave 
(p.ex.: intestino curto e atrofia vilositaria intensa) com 
importante comprometimento nutricional 

Formulas infantis para recem- 
-nascidos prematuros 

Formulas polimericas a base de proteina 
de leite de vaca (soro e casefna). Maior 
quantidade de energia e proteina, 
percentual variavel de gordura as 
custas de TCM, adigao de lactose e 
maltodextrina e/ou polfmeros de glicose. 
Maior quantidade de micronutrientes. 
Todas sao adicionadas de DHA e ARA 

Devem ser utilizadas em RNPT ate eles completarem 40 
semanas e/ou 1.800 a 2.000 g e/ou a alta hospitalar 
* Formulas hidrolisadas, a base de aminoacidos e 
espessadas nao devem ser utilizadas de forma rotineira 
em RNPT, exceto em situagoes especiais e por perfodo 
limitado. Sua composigao nao atende as necessidades 
nutricionais desses lactentes 

Formulas infantis isentas de 
lactose 

Formulas polimericas a base de proteina 
de leite de vaca com acidos graxos de 
cadeia longa. No lugar da lactose ha 
maltodextrina e/ou polfmeros de glicose 

Utilizadas na intolerance secundaria a lactose (p.ex.: 
diarreia persistente) e no tratamento da crianga 
gravemente desnutrida (fase de estabilizagao) 


TCL: trigliceride de cadeia longa; TCM: trigliceride de cadeia media; ALV: alergia ao leite de vaca; DRGE: doenqa do refluxo gastroesofagico; DHA: acido 
docosa-hexaenoico; ARA: acido araquidonico. 
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Figura 2 Estrutura dos principals carboidratos presentes 
nas formulas infantis e vias de digestao/absorgao. 

* A lactose e o carboidrato mais utilizado nas formulas infantis para 
lactentes saudaveis. Situaqoes ch'nicas que cursem com atrofia da vilosidade 
intestinal podem resultar em redupao da produpao/atividade de lactase e, 
consequentemente, intolerance secundaria a lactose. Nessas situapoes, o 
uso de formulas infantis com maltodextrina (maltose) e poh'meros de glicose 
pode ser necessario, pois o sistema de dissacaridases maltase/isomaltase fica 
preservado mesmo em condipoes de atrofia vilositaria intensa. 

Outros tipos de carboidratos como os oligossacaridios e os es- 
pessantes (amido e goma) podem ser adicionados as FI tam- 
bem com objetivos distintos do fornecimento de energia. 

Os oligossacaridios sao carboidratos que nao sao digeridos 
e chegam intactos ao colon onde exercem efeito prebiotico, 
isto e, sao fermentados por bifidobacterias. 0 leite materno 
possui mais de 100 tipos diferentes de oligossacaridios cuja 
estrutura quimica e agoes nao sao completamente conhecidas. 
As FI possuem, em sua maioria, uma mistura de dois tipos 
simples de oligossacaridios (galacto-oligossacaridio e fruto- 
-oligossacaridio) e os efeitos a eles relacionados sao de aumen- 
to na frequencia, modificagao na consistency das evacuagoes 
e promogao de efeito bifidogenico. 7 

Os espessantes, como o amido pre-gelatinizado e a goma, 
sao carboidratos cuja fungao e espessar as FI. Nao ha reco- 


mendagao para uso em lactentes saudaveis 8 e nao devem ser 
utilizados, como medida principal, no tratamento da doenga 
do refluxo gastroesofagico. 9 

Gorduras 

As FI possuem uma mistura de oleos vegetais (milho, agafrao, 
soja, girassol) para o fornecimento de acidos graxos em quan- 
tidade e qualidade adequados para o crescimento do lactente. 

Em todas e obrigatoria a adigao dos acidos graxos essen- 
ciais (linoleico e a-linolenico) e opcional a dos acidos graxos 
poli-insaturados de cadeia longa (LC-PUFAS, acido docosae- 
xaenoico - DHA e araquidonico - ARA), tendo em vista que e 
possivel a sintese de ambos a partir de acido a-linolenico e li¬ 
nolenico, respectivamente (Figura 3). 

A adigao de DHA e ARA as FI tern como objetivo ajustar as 
concentragoes plasmaticas desses acidos graxos. Efeitos em 
relagao ao desenvolvimento neuropsicomotor em curto e lon- 
go prazos ainda sao controversos. 10 Em formulas para recem- 
-nascidos prematuros sua adigao e obrigatoria, uma vez que es- 
sas criangas possuem vias enzimaticas de elongagao e 
dessaturagao imaturas e por isso nao conseguem formar em 
quantidades adequadas DHA e ARA (Figura 3). 

Os acidos graxos de cadeia media (triglicerides de cadeia 
media - TCM) sao adicionados as FI em situagoes relaciona- 
das a ma absorgao, pois sao rapidamente absorvidos. As FI ex- 
tensamente hidrolisadas geralmente contem 40 a 50% da 
oferta de gordura a custa de TCM visando ao seu uso em situa¬ 
goes em que o trato gastrointestinal esta comprometido. 

Minerals e eletrolitos 

Sao adicionados na forma de sais de calcio, fosforo, magnesio, 
sodio e potassio, tendo como base a quantidade presente no 
leite materno. Formulas para prematuros possuem maior 
quantidade desses eletrolitos, especialmente calcio e fosforo, 
tendo em vista a maior demanda desses recem-nascidos. 
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Figura 3 Metabolismo dos acidos graxos essenciais. 

* Acidos graxos essenciais. 
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Figura 4 Caracteristicas gerais dos acidos graxos. 


Vitaminas e oligoelementos 
Sao adicionadas nas FI vitaminas lipossoluveis (A, D, E K), hi- 
drossoluveis (tiamina, riboflavina, niacina, B6, B12, acido 
pantotenico, acido folico, vitamina C e biotina) e oligoelemen¬ 
tos (ferro, selenio, manganes, zinco, molibdenio, fluor, iodo e 
cobre). 

A quantidade de oligoelementos acrescida as FI e superior 
a presente no leite materno, por causa da menor biodisponibi- 
lidade desses micronutrientes, pois eles estao presentes no 
leite materno na forma de sais ligados a aminoacidos. 

Outros componentes/substancias 
Ainda podem estar presentes nas FI a colina (amina natural 
encontrada nos lipfdios presentes na membrana celular e no 
neurotransmissor acetilcolina); o inositol (polialcool ciclico 
que atua como cofator em diversas reagoes bioqmmicas que 
contam com a participagao das vitaminas do complexo B), os 
nucleotideos (compostos com urn acido fosforico, uma ribose 
ou desoxirribose e uma base azotada que tern papel relevante 
na renovagao celular no trato gastrointestinal e linfocitos) e 
probioticos (bacterias que resistem a acidez gastrica e chegam 
viaveis em numero suficiente no trato gastrointestinal). 


Consideragoes finais 

Avangos na composigao das FI nos ultimos anos aumentou a 
seguranga do seu uso em lactentes saudaveis nao amamenta- 
dos e com necessidades nutricionais especificas. A referencia 
para composigao das FI e o leite materno, que apresenta indis- 
cutivel superioridade como urn alimento vivo, dinamico e com 
grande variabilidade na sua composigao. Todas as formulas 
infantis dispomveis no mercado brasileiro sao seguras, pois 
atendem o proposto nas resolugoes da Anvisa. Estudos dispo¬ 
mveis avaliam o impacto das FI no crescimento em curto pra- 
zo. Sao escassas as publicagoes descrevendo beneficios em 
longo prazo. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer o conceito e a legislagao que regulamenta as 
formulas infantis no Brasil. 

• Reconhecer a superioridade do leite materno em 
relagao as formulas infantis. 

• Identificar os principais componentes/nutrientes de 
uma formula infantil. 

• Reconhecer as diferentes categorias e a composigao 
das formulas infantis. 
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• Relacionar a composigao das formulas infantis com as 
indicagoes clfnicas mais comuns. 
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CAPITULO 4 


MICRONUTRIENTES 

Angela Peixoto de Mattos 
Helcio de Sousa Maranhao 


Introdugao 

Micronutrientes sao substancias necessarias a manutengao 
do bom funcionamento do organismo e, embora requeridos 
em pequenas quantidades, sao elementos essenciais e devem 
ser consumidos diariamente por meio da alimentagao varia- 
da e equilibrada. As vitaminas e os minerals sao os principals 
representantes desse grupo de nutrientes, e o pediatra deve 
sempre estar atento para os sintomas e doengas que o seu de¬ 
ficit provoca, assim como para os quadros de intoxicagao pro- 
duzidos pelo consumo excessivo. Esses produtos estao rela- 
cionados a varias atividades metabolicas do corpo humano, 
participando em reagoes como antioxidantes (vitaminas C e 
E), pre-hormonios (vitamina D), indutores da sintese proteica 
(vitaminas A e D), coenzimas (vitaminas Bl, B2, B3, B5, B7, 
B9, B12 e K) e ainda em fungoes nao muito bem reconhecidas. 

Sao muitos os fatores influentes sobre as necessidades die- 
teticas especificas de cada micronutriente que podem deter- 
minar varios estados de carencia: a biodisponibilidade, a capa- 
cidade de armazenamento, as fases (infancia, adolescencia, 
gravidez), os habitos e os estilos de vida do individuo, a ocor- 
rencia de doengas como os erros inatos do metabolismo e as 
sindromes de ma absorgao e a interagao com medicamentos. 

Sob a otica do panorama atual da fome oculta no mundo, 
sao 5 os principals micronutrientes cuja falta causa grande im- 
pacto na saude das criangas: iodo, vitamina A, ferro, acido foli- 
co e zinco. Outros minerals e vitaminas ganham importancia 
em situagoes especificas, como calcio, magnesio, fosforo, co- 
bre, selenio, vitaminas B, D e C. 

Neste capitulo, o foco esta nos microelementos nao abor- 
dados em sessoes especificas ou cujo deficit ainda e importan- 
te em parte da populagao mundial ou que tenha se observado 
relevancia atual, em razao dos melhores conhecimentos sobre 
suas fungoes. Os capitulos complementares que podem estar 
relacionados a tematica apresentada sao: 

• segao 11 - Endocrinologia; Capitulo 10 - Disturbios do Meta¬ 
bolismo do Calcio, do Fosforo e do Magnesio (calcio, fosforo, 
magnesio, vitamina D); 


• segao 17 - Neonatologia; Capitulo 12 - Doenga Hemorragica 
do Recem-nascido (vitamina K); 

• segao 24 - Terapia intensiva; Capitulo 12 - Disturbios meta- 
bolicos do sodio, do potassio e do equilibrio acidobasico; 

• segao 19 - Nutrologia; Capitulo 2 - Alimentagao do Lactente 
ao Adolescente (ferro, fluor, vitamina A, vitamina D). 

Dessa forma, as vitaminas e minerals abordados nesta segao 
serao: vitaminas A, D, C e do complexo B, calcio, selenio, co- 
bre e zinco. 

Vitaminas 

As vitaminas sao consideradas micronutrientes de origem or- 
ganica e adquiridas a partir das fontes alimentares, exceto a vi¬ 
tamina D, que pode ser sintetizada via exposigao solar ade- 
quada. De acordo com a solubilidade, as vitaminas sao 
denominadas lipossoluveis (E, D, K, A) ou hidrossoluveis 
(complexo B e C). 

Vitamina A 

A Organizagao Mundial da Saude 1 (OMS) estima que a deficien- 
cia de vitamina A seja responsavel, anualmente, por 250 mil a 
500 mil criangas cegas, com cerca de 14 milhoes de pre-escola- 
res com dano ocular entre 1995 e 2005. No Brasil, consideram- 
-se areas de deficiencia de vitamina A: o Vale do Jequitinhonha, 
o semiarido nordestino e o Vale do Ribeira. Para a OMS, o Brasil 
apresenta moderada prevalencia de deficiencia de vitamina A 
em pre-escolares, ou seja, entre 10 e 20%. Dados da Pesquisa 
Nacional de Demografia e Saude da Crianga e da Mulher, em 
2006, demonstraram prevalencia de deficiencia de vitamina A 
de 17,4% em criangas de 6 a 59 meses, com menor percentual na 
regiao Sul (9,9%) e maior no Nordeste (19%) e Sudeste (21,6%). 

A vitamina A desempenha importante fungao em varios 
processos metabolicos do organismo humano. Alem de sua re- 
levante participagao para a visao, a vitamina A e necessaria 
para hematopoese, desenvolvimento embrionario, diferencia- 
gao celular, integridade epitelial, sistema imune, transcrigao 
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genetica e fungao reprodutiva. Escassez ou excesso de vitami- 
na A repercutem de forma negativa no organismo. A deficien- 
cia da vitamina A e a principal causa de cegueira adquirida em 
criangas, alem de estar relacionada a maior vulnerabilidade 
para doengas infecciosas, como diarreia, infecgoes respirato- 
rias e sarampo, determinando grande impacto na morbimor- 
talidade em menores de 5 anos. 2 

No periodo perinatal, a deficiencia esta associada a prema- 
turidade, retardo do crescimento intrauterino e infecgoes neo- 
natais. Estudos em animais tern demonstrado que o acido re- 
tinoico esta relacionado a fisiologia e plasticidade neuronal do 
cerebro (neurogenese, diferenciagao celular, conectividade de 
sinapses, potencial eletrofisiologico), plasticidade do compor- 
tamento e memoria. 0 excesso esta relacionado a alteragoes 
osseas, alopecia, hepatomegalia, aumento da pressao liquori- 
ca e efeito teratogenico em fetos. 

Alem da predisposigao para infecgoes, a deficiencia de vita¬ 
mina A tambem compromete a resposta imunologica do orga¬ 
nismo a vacinagao, oral ou nasal, com importante diminuigao 
de anticorpos IgA e IgG e significativo impacto na efetividade 
da vacinagao em locais com alta prevalencia da deficiencia. 
Outra importante fungao esta relacionada ao metabolismo do 
ferro, por meio da regulagao dos niveis de mRNA da hepcidina 
e da ferritina. A associagao do betacaroteno ou retinil acetato 
contribui para tornar os sais de ferro mais soluveis, aumentan- 
do sua captagao pelas celulas intestinais. 

A vitamina A e urn composto da subclasse dos retinoides, en- 
contrado na alimentagao em duas formas: os retinois (origem 
animal) e os carotenoides (origem vegetal). 0 retinol e encontra- 
do em alimentos de origem animal, depositado nos tecidos como 
ester de retinol e em maior concentragao no figado. Convertido 
em retinal (retinaldeido), e essencial para a visao, formando mo- 
leculas absorvedoras de luz, importantes para situagoes debaixa 
luminosidade (estimulagao dos bastonetes) e definigao de cores 
(estimulagao dos cones). Convertido em acido retinoico, e fator 
semelhante ao hormonio do crescimento, com importante fun¬ 
gao no crescimento e diferenciagao das celulas epiteliais. 

Os carotenoides sao pigmentos encontrados nas plantas. 
Na forma de carotenos, sao responsaveis pela coloragao ama- 
relo-alaranjada de frutas e vegetais. 0 betacaroteno e o pig- 
mento vermelho-alaranjado cuja concentragao determina a 
maior ou menor coloragao alaranjada das frutas e verduras. 
Sua absorgao ocorre no duodeno e depende da presenga de li- 
pidios, sendo considerado o mais eficiente carotenoide a ser 
convertido em vitamina A. 

0 retinol e absorvido no intestino delgado, incorporado ao fi¬ 
gado na forma de ester de retinol e, quando necessario, e trans- 
portado pela proteina ligadora do retinol ao tecido. Ao entrar na 
celula-alvo, e transformado em ester de retinil, retinal e acido 
retinoico. 0 acido retinoico e a forma ativa da vitamina A, que se 
liga aos receptores nucleares e facilita a transcrigao genetica. 

Sao fontes vegetais de vitamina A: cenoura, brocolis, ba- 
tata-doce, espinafre, abobora, melao persa, couve, azeite de 
dende, manga, goiaba, mamao, entre outros vegetais de co¬ 
loragao amarelo-alaranjada ou folhas verde-escuras. Dos ali¬ 
mentos de origem animal, o figado apresenta o maior con- 


teudo de retinol, mas tambem sao fontes importantes peixes, 
ostras, oleo de figado de peixe, gema de ovos, manteiga e 
margarinas, alem do leite materno, que depende do estado 
corporal de vitamina A materno. 

A OMS define deficiencia de vitamina A como “concentragao 
tissular baixa o suficiente para apresentar consequencias adver- 
sas a saude, mesmo sem evidencia clinica de xeroftalmia”. A 
principal causa da deficiencia de vitamina A e a baixa ingestao 
de vitamina A ou de gorduras. Pode ser secundaria a doengas 
como ma absorgao, parasitoses, doenga inflamatoria intestinal, 
hepatopatias, pancreatopatias e infecgoes. Esta relacionada a 
desnutrigao energetico-proteica, deficiencia de zinco e vitami¬ 
na E, com maior risco na infancia, gestagao e lactagao. 

Clinicamente, a deficiencia de vitamina A manifesta-se pe¬ 
las alteragoes da visao, anemia, predisposigao a infecgoes, ina- 
petencia e alteragao do paladar por queratinizagao das papilas 
gustativas, alteragao do crescimento, deformidades osseas, 
xerodermia, queratinizagao de mucosas dos tratos respirato- 
rio, digestorio e geniturinario e hiperqueratose folicular. Os si- 
nais cutaneos nao sao especificos da deficiencia (hiperquera¬ 
tose folicular ou frinoderma, xerose cutanea ou xerodermia). 

A cegueira noturna e a manifestagao mais precoce. Na cor¬ 
nea e na conjuntiva, as alteragoes sao predominantemente so- 
maticas, ao passo que, na retina, sao funcionais. Chama-se xe¬ 
roftalmia (“olho seco”) a serie de eventos clinicos sucessivos 
que ocorre nos olhos, resultando em cegueira noturna ou nic- 
talopia, xerose conjuntival, mancha de Bitot (deposito de ma¬ 
terial espumoso, resultante do acumulo de celulas epiteliais 
descamadas, fosfolipides e bacilos saprofitas), xerose cornea- 
na (fase ainda reversivel); em seguida, pode ocorrer ulcera de 
cornea sem perfuragao, tendo como sequela a cicatriz (leuco- 
ma) e queratomalacia, que e o estagio mais avangado da ca- 
rencia, quando ocorre necrose com amolecimento da cornea, 
perfuragao e extrusao do cristalino e perda do olho. A cicatriz 
corneana compreende nebula, macula e leucoma, que sao se- 
quelas resultantes da ulceragao corneana de menor extensao. 

0 diagnostico da deficiencia de vitamina A e suspeito pela 
existencia de fatores predisponentes e sinais clinicos da defi¬ 
ciencia. Exames complementares podem ser uteis, como a ci- 
tologia da impressao conjuntival (prova do CICO), a avaliagao 
funcional do comprometimento da visao (prova de adaptagao 
rapida ao escuro e tempo de restauragao da visao), a dosagem 
da concentragao de retinol, da proteina carreadora do retinol e 
da relagao proteina carreadora do retinol e transtirretina. A 
avaliagao do estado corporeo de vitamina A deve ser feito pela 
dosagem do retinol serico. Niveis entre 10 e 20 mcg/dL corres- 
pondem a deficiencia leve a moderada, e inferiores a 10 meg/ 
dL, a deficiencia grave. 3 

0 excesso de vitamina A tambem e prejudicial ao organis¬ 
mo. Sao sinais e sintomas da hipervitaminose A: nausea, vo- 
mitos, anorexia, cefaleia, borramento da visao, perda de cabe- 
lo, fraqueza muscular, anemia, emagrecimento, alteragoes 
osseas e aumento da pressao intracraniana. As alteragoes os¬ 
seas observadas na hipervitaminose A, como osteoporose e 
fraturas, sao decorrentes da competigao da vitamina A pelos 
mesmos receptores da vitamina D. 
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A Tabela 1 resume as indicagoes e as dosagens para o trata- 
mento da deficiencia de vitamina A. 

Tabela 1 Tratamento da deficiencia de vitamina A 


Lactentes e criangas DEP grave* 

Vitamina A (dose) (UI) 

O a 5 meses 

50.000 

6 a 11 meses 

100.000 

Acima de 12 meses 

200.000 

Xeroftalmia, cegueira noturna e/ 
ou manchas de Bitot 

10.000/dia ou 25.000/semana 
por pelo menos 3 meses 

Lesoes de cornea ativas (raras) 

200.000 nos dias 1, 2 e 14 


* DEP: desnutriqao energetico-proteica grave: dose em dia 1, de acordo com 
a idade, e repetir no segundo dia e 14 dias depois, quando ha sinais ch'nicos 
de deficiencia. 3 


A prevengao da deficiencia da vitamina A e feita por meio 
de alimentagao variada, qualitativa e quantitativamente ade- 
quada, e incentivo ao aleitamento materno. 

0 “Vitamina A Mais” - Programa Nacional de Suplementa¬ 
gao de Vitamina A, do Ministerio da Saude, tern por objetivo 
reduzir e controlar a deficiencia de vitamina A em criangas de 
6 a 59 meses e mulheres no pos-parto residentes em regioes 
consideradas de risco (regiao Nordeste, o Estado de Minas Ge¬ 
rais - regiao norte, Vale do Jequitinhonha e Vale do Mucuri - 
e o Vale do Ribeira, em Sao Paulo). Nessas regioes de risco, de- 
ve-se fazer a suplementagao da vitamina A em megadoses a 
cada 6 meses, de 100.000 UI para lactentes entre 6 e 11 meses, 
e de 200.000 UI para criangas entre 12 e 59 meses de idade. As 
puerperas devem receber 200.000 UI, em dose unica, no pos- 
-parto imediato. Essa mesma recomendagao e feita pela OMS 
para as areas de risco no mundo, ampliando-a para criangas 
infectadas pelo HIV. 3 Nao se recomenda a suplementagao de 
vitamina A como uma medida de saude publica no periodo 
neonatal e ate os 6 meses incompletos. 1 ’ 3 

Outras formas de prevengao da deficiencia de vitamina A 
sao a fortificagao de alimentos, como leite e cereais, a manipu- 
lagao genetica e o uso de saches de micronutrientes. Por causa 
da alta prevalencia de deficiencia global de micronutrientes, a 
OMS tern sugerido como uma das solugoes a fortificagao do- 
miciliar dos alimentos por meio do uso de saches de micronu¬ 
trientes, contendo, por exemplo, ferro, zinco, vitamina D e A. 1 

Vitamina D 

A vitamina D apresenta duas formas biologicamente ativas ca- 
pazes de prevenir e tratar o raquitismo: a vitamina D2 ou ergo- 
calciferol e a vitamina D3 ou colecalciferol. A vitamina D2 tern 
origem vegetal e e ingerida por seres humanos principalmente 
nos alimentos fortificados. A vitamina D3 e derivada de seu 
precursor presente na pele, o 7-de-hidrocolesterol, responsa- 
vel por 90% da vitamina D do organismo, quando em condi- 
goes adequadas de exposigao solar aos raios ultravioletas, em- 
bora tambem possa ser proveniente da dieta por meio de 
alimentos enriquecidos com vitamina D3 ou outras fontes, 
como o oleo de figado de bacalhau, atum, cagao, sardinha, 
gema de ovo, manteiga e pescados gordos (arenque). 4 


Apos sua formagao na pele, a vitamina D sofre nova hidro- 
xilagao, sendo transformada em 25-OH-D (calcidiol) no figa¬ 
do e, depois, em l,25-OHD3 (calcitriol) no rim. A enzima 
responsavel por essa ultima conversao (25-OHD-l-alfa-hi- 
droxilase) tern sua transcrigao ativada pelo paratormonio 
(PTH), que e secretado pela paratireoide em resposta a dimi- 
nuigao dos niveis sericos de calcio, e tambem de niveis seri- 
cos muito baixos de fosfato. O calcitriol estimula a absorgao 
intestinal de calcio e fosfatos e, em conjunto com o PTH, es¬ 
timula a produgao e a secregao da citocina conhecida como 
RANKL (ativador do receptor do fator nuclear kappa-B), que 
exerce papel fundamental na osteoclastogenese e na ativa- 
gao dos osteoclastos gigantes que induzem a reabsorgao os- 
sea. O PTH e o calcitriol tambem sao responsaveis pela indu- 
gao da reabsorgao de calcio nos tubulos distais do rim. Alem 
de influir no metabolismo de calcio, o calcitriol e considera- 
do regulador transcripcional de varios genes, sendo sua agao 
dependente da ligagao com o receptor nuclear da vitamina D. 
A descoberta desses receptores da vitamina D (RVD) em va- 
rias celulas nao relacionadas a homeostase de calcio e fosfo- 
ro desencadeou a descoberta de varias outras agoes dessa vi¬ 
tamina, alem de sua relagao no metabolismo desses 
micronutrientes e na saude ossea. 4 ’ 5 

A determinagao dos valores sericos da 25-(OH)D e o melhor 
indicador para definir deficiencia, insuficiencia, suficiencia e 
toxicidade. Na medida em que ocorre sua diminuigao serica, 
ha o aumento paralelo do PTH. Nao ha consenso sobre quais 
seriam niveis adequados de vitamina D total em adultos e 
suas concentragoes normais considerando a latitude geografi- 
ca ou grupos etnicos, porem, os resultados de vitamina D total 
sao interpretados como: 4 

• <10 ng/mL - deficiencia; 

• de 10 a 29 ng/mL - insuficiencia; 

• de 30 a 100 ng/mL - adequado; 

• > 100 ng/mL - intoxicagao. 

O raquitismo e a apresentagao classica da deficiencia da vita¬ 
mina D em lactentes e criangas maiores. As alteragoes clinicas 
e radiologicas podem demorar varios meses para aparecer, de- 
pendendo da velocidade de crescimento da crianga, do grau 
da deficiencia da vitamina D e do conteudo de calcio da dieta. 5 

A deficiencia de vitamina D provoca urn balango negativo 
do calcio (Ca) e fosforo (P). O raquitismo seria provocado pela 
falta desses dois ions, alterando a mineralizagao da matriz os- 
sea e cartilaginosa. Nos adultos, a desmineralizagao dos ossos 
e conhecida como osteomalacia. A deficiencia de vitamina D 
diminui a absorgao intestinal de Ca da dieta de 30 para 10 a 
15%. O calcio ionizado comega a baixar, com consequente au¬ 
mento da liberagao de PTH (hiperparatireoidismo secunda- 
rio), que tenta compensar o nivel serico de calcio aumentando 
a mobilizagao ossea e a absorgao tubular renal. O aumento do 
PTH tambem diminui a reabsorgao tubular proximal de fosfa¬ 
tos, resultando em hiperfosfaturia e hiperaminoaciduria. A re¬ 
lagao Ca/P torna-se inadequada para a mineralizagao ossea. 
Como o PTH tambem aumenta a produgao renal de l,25(OH)2 
vitamina D, sua concentragao esta normal ou ate elevada. Por 








MICRONUTRIENTES • 1429 


isso, o diagnostico da deficiencia de vitamina D e feito pela 
aferigao do nfvel serico da 25(OH)D. 5 

As principals causas da deficiencia de vitamina D sao: 

• ingestao usual abaixo dos niveis recomendados (raquitismo 
nutricional ou carencial, mais comum em menores de 2 anos, 
sobretudo em menores de 1 ano, ou osteopenia ou osteoporo- 
se em criangas maiores); 

• exposigao solar limitada; 

• deficiencia da conversao renal da vitamina D para sua forma 
ativa ou por ma absorgao; 

• induzida por medicamentos: fenobarbital, hidantoina, carba- 
mazepina, valproato, rifampicina, isoniazida e corticosteroides. 4 

Fatores de riscos para alteragoes na mineralizagao ossea in- 
cluem: baixo peso, dietas deficientes em vitamina D, habitos 
de vida inadequados, alergia a protema do leite de vaca, into¬ 
lerance a lactose, doenga celiaca, fibrose cistica, hepatopatias, 
doenga inflamatoria intestinal, uso de corticosteroides e vege- 
tarianismo puro. Criangas prematuras e de baixo peso ao nas- 
cer sao tambem de risco para o desenvolvimento do raquitis¬ 
mo carencial e risco de osteoporose na idade adulta. Alem do 
baixo peso, a obesidade tambem esta associada a deficiencia, 
pois a vitamina D e armazenada eficientemente no tecido adi- 
poso e torna-se nao biodispomvel. 4 ’ 5 

A anamnese e o exame clinico sao importantes na identifi- 
cagao da etiologia de deficiencia de vitamina D e pode detectar 
uma deficiencia subclinica ou ja instalada. 

As alteragoes clinicas observadas no raquitismo sao descri- 
tas a seguir. 4 

Sinais gerais 

Deficit de crescimento ponderoestatural, atraso no desenvol¬ 
vimento neuropsicomotor, palidez, irritabilidade, sudorese, 
hipotonia muscular, distensao abdominal, hernias, aumento 
do bago e dos ganglios linfaticos (principalmente cervicais), 
estridor laringeo e laringoespasmo. 

Sinais osseos 

As alteragoes osseas sao simetricas e indolores e acometem a 
cartilagem de crescimento no segmento cefalico: craniotabes, 
aumento do cranio, cabega “quadrada”, atraso no fechamento 
das fontanelas, atraso e irregularidades na erupgao dentaria. 
No segmento toracico: rosario raquitico, cintura diafragmatica 
(sulco de Harrinson), torax em peito de pombo ou quilha de 
navio. Na coluna: escoliose, lordose e cifose dorsolombar. Nas 
extremidades: alargamento epifisario (principalmente punho 
e tornozelo), encurvamento da diafise (joelho varo e joelho 
valgo), fraturas (geralmente em galho verde), pe chato. Na cin¬ 
tura pelvica: pelve estreita, desproporgao da relagao segmento 
superior/segmento inferior. 

Estudos radiologicos 

Extremidade irregular, assumindo o aspecto chamado “em 
pente”, desmineralizagao da diafise e do nucleo epifisario se- 
cundario, que se torna pouco nitido, apagado, e ausencia da 
linha de calcificagao provisoria na regiao metafisaria. Obser- 


va-se aparente aumento do espago articular no sentido longi¬ 
tudinal (entre a extremidade calcificada da diafise e o nucleo 
secundario). Pode haver duplo contorno periostico na diafise, 
resultante do osteoide nao calcificado e do alargamento da 
extremidade dos ossos longos, com fraturas em galho verde e 
osteoporose. A radiografia de torax evidencia alargamento 
das jungoes costocondrais, ou rosario costal raquitico. Com a 
evolugao do processo, ha desmineralizagao de todas as estru- 
turas osseas, aparecendo outras alteragoes que constituirao o 
chamado “pulmao raquitico”. 

Nos exames laboratoriais, ha diminuigao dos valores de 
fosforo serico, com concentragoes normais de calcio (exceto 
nos casos mais graves, em que seus valores podem estar redu- 
zidos) e aumento do PTH e da fosfatase alcalina (Tabela 2). 


Tabela 2 Estagios da deficiencia da vitamina D 4 - 5 



Calcio 

serico 

Fosforo 

serico 

Fosfatase 

alcalina 

PTH 

Sinais 

radiologicos 

Leve 

11 

N 

N 

11 

- 

Moderada 

N ou H 

11 

ft 

mi 

+ 

Grave 

nil 

nn 

lift 

tin 

++ 


Estudos mais atuais demonstram que a deficiencia de vita¬ 
mina D pode comprometer o desenvolvimento do sistema 
nervoso central (SNC) e dos rins e, em virtude das agoes na ex- 
pressao genetica e na proliferagao celular, pode estar associa- 
do a maiores riscos de doengas cardiovasculares, cancer, dia- 
bete, doenga metabolica, doenga inflamatoria intestinal e 
artrite reumatoide. 

0 tratamento medicamentoso da insuficiencia de vitami¬ 
na D nao e atualmente recomendado. Para o tratamento da 
deficiencia, alem da necessidade de ingestao adequada de 
calcio, deve ser recomendada a ingestao de vitamina D con- 
forme segue: 46 

• menores de 1 mes de vida: 1.000 UI/dia; 

• de 1 a 12 meses: 1.000 a 5.000 Ul/dia; 

• maiores de 12 meses: 5.000 Ul/dia. 

A duragao deve ser de 2 a 3 meses, seguida de manutengao de 
400 a 1.000 Ul/dia por 4 a 6 meses. Depois do primeiro mes 
de tratamento, e recomendavel a dosagem de calcio, fosforo e 
magnesio. Apos 3 meses, dosam-se calcio, fosforo, magnesio, 
fosfatase alcalina, 25-OH-D, paratormonio, calcio urinario/ 
creatinina e radiografia dos membros (se houver alteragao ao 
diagnostico). 

0 tratamento do raquitismo necessita de dosagens maiores 
e tempo mais prolongado, conforme mostra a Tabela 3. 

Tabela 3 Dosagens para tratamento do raquitismo 


Faixa etaria 

Tratamento 

Duragao 

Manutengao 

1 a 6 meses 

3.000 Ul/dia 

8 a 12 semanas 

400 Ul/dia 

6 a 12 meses 

6.000UI/dia 

8 a 12 semanas 

400 Ul/dia 

12 a 18 meses 

10.000 Ul/dia 

8 a 12 semanas 

600 Ul/dia 
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Para a prevengao da deficiency, o Departamento Cientffico 
de Nutrologia da Sociedade Brasileira de Pediatria (SBP) reco- 
menda a suplementagao profilatica de 400 UI / dia a partir da l a 
semana de vida ate os 12 meses, e de 600 UI/dia dos 12 aos 24 
meses, inclusive para criangas em aleitamento materno exclu- 
sivo. Os recem-nascidos prematuros devem receber suple¬ 
mentagao oral (400 Ul/dia) quando o peso for superior a 
1.500 g e houver plena tolerancia a nutrigao enteral. 6 

Em relagao a exposigao solar, o mesmo Departamento pre- 
coniza 30 minutos de exposigao semanal (ou 6 a 8 minutos/ 
dia, 3 vezes/semana) para lactentes apenas com fraldas, no l e 
ano de vida, ou de 2 horas semanais (17 minutos/dia) em lac¬ 
tentes em uso de vestimentas com exposigao apenas de face e 
maos. Salienta-se que a sintese de vitamina D e menor quando 
a exposigao e feita antes das 10 e apos as 15 horas. No entanto, a 
exposigao ao sol nesse intervalo pode ser associada ao aumen- 
to no risco de cancer de pele. Em virtude disso, a suplementa¬ 
gao de vitamina D e altamente recomendavel. Criangas e ado- 
lescentes devem ser estimulados a pratica de atividades ao ar 
livre e ao consumo regular de alimentos fontes de vitamina D. 6 

Vitamina C 

A vitamina C ou acido ascorbico e uma substancia hidrossolu- 
vel com propriedades redutoras que, ao se oxidar no radical 
ascorbil, tern capacidade de doar eletrons. 0 ascorbato, forma- 
do pela dismutagao de duas moleculas do radical ascorbil, tern 
agoes enzimaticas e nao enzimaticas, contribuindo na absor- 
gao de ferro nao heme, na sintese de colageno, na biossintese 
de carnitina e epinefrina, no metabolismo da tirosina e dos 
hormonios peptidios (TSH, LH e FSH) e na fungao vascular, 
pela sintese de oxido nitrico. E estavel em solugao acida e so- 
fre prejuizo da estabilidade com exposigao a luz solar, ar, aque- 
cimento e alcalinizagao. 37 

As necessidades diarias de vitamina C variam de 40 a 50 
mg para lactentes, 60 a 90 mg para adultos e 120 mg para nu- 
trizes. As melhores fontes de vitamina C sao as frutas e os ve- 
getais, como as frutas citricas, kiwi, manga, brocolis, tomate e 
pimentas. 3 

Apesar de a principal causa da deficiency de vitamina C ser 
a ingestao inadequada, alguns fatores podem ser considera- 
dos de risco: tabagismo, gestagao, baixo nivel socioeconomico, 
desnutrigao, alteragoes comportamentais ou disfagia, pratica 
extenuante de atividade fisica, infancia ou senescencia, hiper- 
tensao, diabete e obesidade. 3 A carencia da vitamina C deter- 
mina quadro clinico do escorbuto, doenga considerada rara ou 
raramente diagnosticada. Em geral, ocorre associada a desnu¬ 
trigao energetico-proteica, uso de dietas exoticas e em pessoas 
em condigoes de cuidados precarios. 

Os achados clinicos observados no escorbuto sao mais 
frequentemente encontrados em criangas entre os 6 meses 
e os 2 anos de idade. Sao relacionados ao defeito da forma¬ 
gao da substancia intercelular (colageno) e constam de he- 
morragias cutaneas, petequias, purpuras, equimoses e he¬ 
matomas gengivais, se houver erupgao dentaria. Ha 
tambem dor a manipulagao dos membros, principalmente 
os inferiores, em consequencia das hemorragias subperios- 


teais, alem de incapacidades motoras e posigoes de defesa 
(antalgicas) que podem simular pseudoparalisias. Nos lo- 
cais com hemorragias subperiosteais volumosas, nas extre- 
midades dos ossos longos, percebem-se tumefagoes cuta¬ 
neas muito dolorosas. A crianga evita se movimentar, com 
receio a aproximagao de pessoas. Ainda pode estar presente 
o rosario costal. 3 ’ 47 

0 diagnostico e suspeitado pela verihcagao da historia ali- 
mentar carente e a ausencia de sua suplementagao previa. As 
dosagens de vitamina C na urina e no sangue refletem princi¬ 
palmente a ingestao recente da vitamina e devem ser avalia- 
das com cautela. Valores inferiores a 0,2 mg/dL devem ser 
considerados dehcientes, ao passo que os valores indicativos 
de bom estado nutricional sao de 0,6 mg/dL ou maiores. 3 4 

0 melhor diagnostico e feito pelo estudo radiologico dos os¬ 
sos longos e do torax. Os achados radiologicos observados de- 
vem-se a alteragao de formagao do colageno, que se torna es- 
casso e imperfeito, propiciando as alteragoes osseas descritas 
a seguir: osteopenia (insuhciencia da matriz ossea); cortical 
ahlada; linha densa ou branca, que e a linha de classihcagao 
provisoria, com deposigao exagerada e anomala de calcio; si- 
nal do anel de Wimberger; zona hipodensa ou escorbutica (fai- 
xa de maior transparency entre a linha densa e a diahse); des- 
lizamentos epihsarios e hemorragias subperiosteais nas 
extremidades dos ossos longos que se evidenciam apos o ini- 
cio do tratamento pela formagao de nova camada ossea a par¬ 
tir do periosteo elevado pelo hematoma. Assim, adquirem for¬ 
ma de imagens estreitas, triangulares e ate o classico aspecto 
em halteres ou clava. A radiograha de torax pode evidenciar a 
presenga do rosario costal radiologico nas jungoes costocon- 
drais. E importante salientar que o rosario costal clinico do 
desnutrido nao tern correspondency radiologica com aquele 
observado no escorbuto e no raquitismo. 

0 diagnostico diferencial do escorbuto deve ser feito com 
doengas neurologicas com paralisias flacidas, raquitismo, sin- 
drome da crianga espancada, osteomielites e doengas hema- 
tologicas. 

0 tratamento e feito com a administragao de acido ascorbi¬ 
co medicamentoso, 300 a 500 mg de vitamina C, fracionada 
em 2 a 3 doses/dia, administrada preferentemente por via 
oral, ou, dependendo da gravidade, por via parenteral, ate a 
cura radiologica, em geral apos 3 a 4 semanas. Em seguida, 
passa-se a utilizar prohlaxia medicamentosa e/ou alimentos 
com maiores teores da vitamina C. 3 4 

Vitaminas do complexo B 

Sao 8 as principais vitaminas que compoem o complexo vita- 
minico B: B1 (tiamina), B2 (riboflavina), B3 (niacina), B5 (aci¬ 
do pantotenico), B6 (piridoxina), B7 (biotina ou vitamina H), 
B9 (folacina ou acido folico) e B12 (cianocobalamina). 

A hidrossolubilidade e as fontes alimentares semelhantes 
sao caracteristicas comuns a todas elas. Os deficits de vitami¬ 
nas especihcas desse grupo dihcilmente ocorrem de forma iso- 
lada, estando habitualmente associados a desnutrigao energe¬ 
tico-proteica e ao uso prolongado de dietas com muita 
restrigao de produtos de origem animal. 34 
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Vitamina Bl - tiamina 

Trata-se de vitamina termossensivel de absorgao jejunal e nao 
armazenada nos tecidos. Atua nas celulas na forma de pirofos- 
fato de tiamina, como coenzima da carboxilase em diversos 
sistemas enzimaticos. A vitamina B1 participa na descarboxi- 
lagao oxidativa do acido piruvico para a formagao de acetil- 
-CoA e do alfacetoglutarato para a formagao de succinil-CoA e 
na smtese de ribose. Sua deficiencia compromete o metabolis- 
mo oxidativo associado a diminuigao da smtese de ATP no ce- 
rebro ate chegar a fenomenos neurodegenerativos. 8 

As necessidades diarias de vitamina B1 variam de 0,2 a 0,6 
mg em lactentes e criangas e de 0,9 a 1,4 mg em adolescentes e 
adultos. As principais fontes alimentares de tiamina sao as 
carnes, visceras e farinhas integrais, havendo tambem con- 
centragoes elevadas na levedura de cerveja e no germe de trigo. 

A deficiencia isolada de vitamina Bl, muito rara nos dias 
atuais, resulta no quadro clinico denominado beriberi. Anore¬ 
xia, perda de peso, fadiga facil e ate mesmo insuficiencia car¬ 
diaca sao sintomas frequentemente observados. Acredita-se 
que o bloqueio do fornecimento energetico, com acumulo de 
piruvato e alfacetoglutarato, e a nao formagao de compostos 
essenciais a uma adequada fungao cardiaca e do sistema ner- 
voso sejam os mecanismos responsaveis pelos sintomas. 3 ’ 48 

Os sintomas clinicos precoces sao beriberi neurologico ou 
seco, com hiper-reflexia, neuropatia periferica e/ou polineuri- 
te com ou sem parestesia, fraqueza muscular, dor nas extremi- 
dades, marcha ataxica e convulsoes. Fenomenos cardiovascu- 
lares e gastrointestinais (insuficiencia cardiaca, edema de 
membros inferiores, taquicardia ou bradicardia, dispneia, hi- 
pertensao, nauseas, vomitos, constipagao) estao associados 
ao beriberi umido. 

A determinagao da deficiencia de vitamina Bl pode ser feita 
pela dosagem da atividade da transcetolase eritrocitaria, que 
aumenta nos quadros de deficiencia, e pelos niveis sericos bai- 
xos da transcetolase. A dosagem da tiamina no soro tern baixa 
especificidade e sensibilidade. 34 

0 tratamento requer corregao da dieta e administragao de 5 
a 20 mg/dia ate o desaparecimento total dos sintomas. 4 

Vitamina B2 - riboflavina 

Trata-se de uma vitamina fotossensivel e termoestavel que e 
absorvida no jejuno e excretada na urina, com estocagem mui¬ 
to limitada nos tecidos. A riboflavina integra a estrutura das 
flavoproteinas carreadoras de hidrogenio e atua no metabolis- 
mo intermediary, principalmente nos processos de oxidorre- 
dugao celular. Sua principal fungao no organismo e participar, 
como coenzima, do processo de liberagao de energia dentro da 
celula. Ha evidences de que deficits muito importantes de ri¬ 
boflavina podem interferir no metabolismo do ferro e de ou- 
tras vitaminas do complexo B. 3A9 

As necessidades diarias de vitamina B2 variam de 0,3 a 0,6 
mg em lactentes e criangas e de 0,9 a 1,6 mg em adolescentes e 
adultos. As principais fontes alimentares sao visceras, leite e 
alguns vegetais de folhas verdes, como alface, brocolis, espi- 
nafre e couve, cereais integrais, figado, clara de ovo, queijos e 
carnes. 


Os achados clinicos mais frequentes da carencia de ribofla¬ 
vina sao: queilose, queilite angular, glossite, palidez de muco¬ 
sas e manifestagoes oculares, como sensibilidade a luz, vascu- 
larizagao de cornea, lacrimejamento e blefarite angular. 

A determinagao da deficiencia de vitamina B2 pode ser fei¬ 
ta pela dosagem da glutationa-redutase no eritrocito, que se 
encontra reduzida. 0 tratamento deve ser realizado com a cor¬ 
regao da dieta e administragao de riboflavina, via oral, na dose 
de 2 a 6 mg/dia ate a melhora dos sintomas. 3 4 

Vitamina B3 - niacina 

Importante vitamina do complexo B, absorvida no intestino 
delgado, apresenta limitado grau de armazenamento no figa¬ 
do. As necessidades diarias de vitamina B3 variam de 2 a 8 mg 
em lactentes e criangas e de 12 a 20 mg em adolescentes e 
adultos. 4 

As principais fontes alimentares de niacina sao: leite, ovos, 
carnes, visceras, pescados, farelo de trigo e graos de cereais in¬ 
tegrais, vegetais como batatas, amendoim, pimentao, avela, 
cajuejabuticaba. 

A deficiencia de niacina provoca urn quadro grave, denomi¬ 
nado pelagra, que se caracteriza classicamente por dermatite, 
diarreia e demencia, em geral associadas a glossite e anemia. 
Os sintomas neurologicos variam de ansiedade, apatia, fadiga 
e depressao a quadros mais tardios de cefaleias, tonturas, irri- 
tabilidade e tremores. 310 

Embora menos frequente atualmente do que no seculo pas- 
sado, a pelagra ainda ocorre em alguns paises em desenvolvi- 
mento, em situagoes de extrema pobreza e alcoolismo cronico. 
Os marcadores bioquimicos para o status corporeo da vitami¬ 
na B3 sao pouco confiaveis. A terapia com niacina, ate em do¬ 
ses fisiologicas, e capaz de reverter as manifestagoes clinicas 
da pelagra. 10 

Vitamina B5 - acido pantotenico 
Importante vitamina termolabil do complexo B por atuar no 
ciclo de Krebs como precursor da coenzima A (CoA). Portanto, 
a vitamina B5 participa de processos de liberagao de energia, 
assim como da smtese de aminoacidos, acidos graxos, hormo- 
nios esteroides e da smtese de hemoglobina. 3 4 

0 acido pantotenico encontra-se amplamente distribuido. 
Assim, a carencia isolada dessa vitamina e extremamente 
rara. Sao fontes alimentares ricas em vitamina B5: visceras, 
peixes, carnes, ovos, fava, brocolis, legumes, cogumelos e 
amendoim. As necessidades diarias de vitamina B5 variam 
de 1,7 a 3 mg em lactentes e criangas e de 4 a 10 mg em adoles¬ 
centes e adultos. 

As manifestagoes da deficiencia de vitamina B5 sao consi- 
deradas inespecificas: emagrecimento, disturbios do cresci- 
mento, cefaleia, irritabilidade, insonia, lesoes descamativas 
na mucosa e disturbios do comportamento. 4 

Nao ha consenso quanto a determinagao - laboratorial ou 
por outros exames complementares - da deficiencia de vitami¬ 
na B5, porem, o estado bioquimico do acido pantotenico e habi- 
tualmente avaliado com a determinagao dos niveis de acido 
pantotenico urinario, sanguineo, plasmatico ou eritrocitario. 3 
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Vitamina B6 - piridoxina 

A piridoxina participa do processo de transaminagao de ami- 
noacidos, sintese de neurotransmissores, smtese da hemoglo- 
bina e do metabolismo de outras vitaminas do complexo B, 
como a niacina e a folacina. 

As necessidades diarias de vitamina B6 variam de 0,2 a 1,0 mg 
em lactentes e criangas e de 1 a 2 mg em criangas maiores, ado- 
lescentes e adultos. 11 As carnes sao as fontes alimentares mais ri- 
cas em piridoxina, seguidas das visceras, ovos, leite, batata, ba¬ 
nana e aveia. Os estados de carencia podem resultar do uso de 
antagonistas (isoniazida, cloranfenicol, hidralazina, cafeina). 4 

A deficiencia de vitamina B6 nao produz quadro clinico tipi- 
co e inclui irritabilidade excessiva, alteragoes cutaneas (sebor- 
reia), glossite, estomatite, dermatite periocular, anemia micro- 
cftica hipocromica com ferro serico aumentado, linfopenia, 
fraqueza muscular e ate quadros convulsivos em lactentes. 3 

Na avaliagao da deficiencia de piridoxina, pode ser empre- 
gado o teste de sobrecarga de triptofano, que, estando em ex- 
cesso no organismo, sera convertido em quantidades mensu- 
raveis de acido xanturenico, quando deveria ser convertido 
em niacina. 4 

Vitamina B7 - biotina 

Tambem denominada vitamina H, a biotina tern atuagao 
como coenzima na fixagao de C0 2 em diversos processos me- 
tabolicos importantes, como na smtese de acidos graxos e de 
RNA e no metabolismo de proteinas e glicidios. As necessida¬ 
des diarias de vitamina B7 variam de 5 a 12 meg em lactentes e 
criangas e de 20 a 25 meg em adolescentes e adultos. 

As principais fontes alimentares de biotina sao: leite, gema 
de ovo, carnes, visceras, soja, amendoim e cogumelos. A ca¬ 
rencia de biotina nao determina sintomas especificos e acon- 
tece com maior frequencia quando ha eliminagao da microbio¬ 
ta intestinal, pois e significativamente sintetizada no colon. 

Os sintomas habitualmente descritos sao: adinamia, ano¬ 
rexia, hiperestesia, dermatites, inclusive perioral, glossite, 
alopecia, conjuntivite, ataxia, mialgias, diminuigao do apren- 
dizado e retardo mental. Para o tratamento da deficiencia, uti- 
lizam-se doses de 100 meg/dia da vitamina. 3 4 

Minerals 

Os minerais participam de importantes processos organicos e 
podem chegar a constituir 4% do peso corporeo. Sao ampla- 
mente encontrados na natureza, sob diversas e variadas apre- 
sentagoes. Aqueles com concentragoes superiores a 0,01% do 
peso corporeo, como calcio, magnesio e fosforo, sao denomina- 
dos macrominerais; por sua vez, aqueles com concentragao cor- 
porea igual ou abaixo desse ponto de corte, como ferro, sodio, 
cloro, cobre, selenio, potassio, cromo, manganes, zinco, fluor e 
iodo, sao denominados elementos-trago ou oligoelementos. 1112 

Calcio 

0 calcio e responsavel por aproximadamente metade do con- 
teudo mineral do corpo, e quase a totalidade da sua forma orga- 
nica constitui os ossos e os dentes, seus principais reservato- 
rios corporeos. 11 A homeostase do calcio sistemico e alcangada 


pela regulagao da vitamina D e do PTH nos orgaos-alvo (intes- 
tino, rins e osso). Essa regulagao permite a manutengao dos va- 
lores de calcio em limites estreitos. 0 calcio tern inumeras fun- 
goes fisiologicas essenciais, incluindo coagulagao sanguinea, 
comunicagao celular, exocitose, endocitose, contragao muscu¬ 
lar e transmissao neuromuscular. 13 

0 calcio plasmatico, que esta em equilibrio com o calcio do 
liquido extracelular (LEC), e regulado para atingir uma con¬ 
centragao entre 7 e 11 mg/dL no recem-nascido e entre 8,8 e 11 
mg/dL em lactentes e criangas. 11 Quando a concentragao do 
calcio plasmatico diminui, o PTH e liberado, causando au- 
mento do clearance renal de fosfato e da reabsorgao tubular de 
calcio, ativagao da atividade osteoclastica e da reabsorgao os- 
sea e ativagao da vitamina D. 13 

0 calcio tern absorgao ativa mais eficiente no duodeno e no 
jejuno proximal, no qual o pH e mais acido. No entanto, pelo 
tempo de transito maior, sua maior absorgao se da no ileo. Em 
individuos normais, a absorgao no colon representa apenas 
5% do total de calcio absorvido, contudo, em pacientes com 
resseegao do intestino delgado, esse sitio de absorgao torna-se 
especialmente importante. Varios fatores interferem na absor¬ 
gao do calcio, como o status da vitamina D, o tempo de transi¬ 
to, a permeabilidade da mucosa intestinal e a presenga ou nao 
de oxalatos e fitatos na luz intestinal. 

A estimativa da necessidade nutricional de calcio em seres 
humanos nao e simples, pois nao ha testes bioqmmicos que 
indiquem o status nutricional real do calcio corporeo. Lacten¬ 
tes, criangas e adolescentes, pelo acelerado metabolismo as- 
sociado ao crescimento, estao em particular risco para sua de¬ 
ficiencia, e varios estudos com suplementagao diaria de calcio 
como complementagao da dieta ja foram realizados em crian¬ 
gas. Esses estudos sugerem que a suplementagao pode favore- 
cer o ganho de massa ossea em criangas com consumo dieteti- 
co de calcio insuficiente. 13 Lactentes jovens em aleitamento 
materno exclusivo ou em uso de formulas infantis para lacten¬ 
tes habitualmente tern ingestao diaria de calcio adequada. 1314 

Criangas com dieta inadequada e/ou capacidade de absor¬ 
gao do calcio comprometida por tempo prolongado podem 
apresentar sintomas de raquitismo semelhantes aqueles asso- 
ciados a deficiencia de vitamina D. Nao esta claro, porem, qual 
e a extensao dessa deficiencia nas populagoes, pois a hipovita- 
minose D e a deficiencia nutricional de calcio podem coexistir. 
Alem disso, no tratamento do raquitismo e frequente a asso- 
ciagao da suplementagao de vitamina D e calcio. 14 

0 leite e os derivados sao, sabidamente, a principal fonte 
de calcio. Vegetais folhosos verde-escuros e algumas frutas 
tambem sao fontes desse mineral, contudo, pela baixa biodis- 
ponibilidade, nao sao considerados como substitutos adequa- 
dos dos alimentos lacteos. 14 

Selenio 

0 selenio e urn micronutriente nao metalico relativamente 
raro. Esta presente na natureza tanto na forma inorganica 
como na forma organica. Nos alimentos de origem animal, en- 
contra-se ligado a cisteina, e, nos de origem vegetal, ligado a 
metionina. 
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0 conteudo normal de selenio no organismo humano pode 
variar dependendo do teor desse elemento no solo de diferen- 
tes regioes. Aproximadamente 30% do selenio estao contidos 
no figado, 15% nos rins, 30% nos musculos e 10% no plasma. 
0 selenio e constituinte de, pelo menos, 15 selenoprotemas e, 
particularmente, de duas classes importantes de enzimas: a 
glutationa peroxidase (GPX) e a tiredoxina-redutase. Essas 
enzimas, ao exercerem controle tissular de radicais livres de 
oxigenio, estao diretamente envolvidas na defesa antioxidan- 
te do organismo. 15 

A importancia do selenio para o ser humano so foi demonstra- 
da em 1959, ao ser observada sua incorporagao a uma proteina 
leucocitaria que, apenas em 1973, foi identificada como a enzima 
PX. Trata-se de uma enzima vital na protegao de membranas ce- 
lulares contra a agressao de peroxidos soluveis. 16 

A debciencia de selenio pode ocorrer em pacientes renais 
cronicos que estao em hemodialise prolongada, naqueles em 
nutrigao parenteral total prolongada e tambem nos lactentes 
alimentados com formulagoes a base de proteina de soja. En- 
tre as doengas relacionadas com a debciencia de selenio estao: 
cancer, doengas degenerativas, debciencias imunologicas, ar- 
trite reumatoide e doengas cardiacas. 15 

Manifestagoes clinicas de debciencia de selenio sao inco- 
muns e, embora ainda pobremente debnidas, podem incluir 
fraqueza muscular, mialgia e, em casos graves, insubciencia 
cardiaca. A debciencia desse micronutriente parece contribuir 
para o desenvolvimento da insubciencia cardiaca congestiva 
em criangas com Kwashiorkor. 1516 

Na avaliagao de possiveis condigoes de debciencia, podem- 
-se dosar os niveis sericos, que rebetem a ingestao dietetica re- 
cente, e os niveis do selenio eritrocitario, que rebetem uma in¬ 
gestao de mais longa duragao. A atividade plasmatica da 
glutamina peroxidase e a dosagem plasmatica de selenopro- 
teina P tambem podem ser realizadas. 1516 

A dosagem da GPX tern sido utilizada como urn marcador 
do estado de selenio em humanos, contudo, no que diz respei- 
to a sua distribuigao plasmatica, apenas 12 a 15% do selenio 
estao ligados a essa enzima. Em condigoes de baixa ingestao 
de selenio, tanto os niveis plasmaticos quanto a GPX tern boa 
relagao com o baixo consumo, entretanto, em paises nos quais 
a dieta e rica em selenio, como nos Estados Unidos, e como a 
atividade da GPX costuma ser maxima na maioria das pessoas, 
essa enzima perde seu valor como indice de debciencia desse 
elemento. 17 

As principais fontes de selenio sao carnes, cereais, frutos do 
mar e castanhas, em particular, a castanha-do-para. Em con- 
traste com a pequena concentragao de 0,01 a 1 mcg/g encon- 
trada na maioria dos alimentos, a castanha-do-para apresenta 
uma elevada concentragao de 16 a 30 mcg/g. Tambem o leite 
humano contem grande quantidade de selenio, com concen¬ 
tragao que varia habitualmente entre 15 e 20 mcg/g. A cocgao 
parece ter pouco efeito na biodisponibilidade do selenio. 1215 

Cobre 

0 cobre faz parte da estrutura molecular de varias enzimas, 
sendo parte da hemoglobina, da ceruloplasmina e tambem de 


outras proteinas que contem ferro. Suas fungoes sao correla- 
cionadas com as vias metabolicas das quais essas enzimas 
participam, por exemplo, sintese de hemoglobina, mineraliza- 
gao ossea, sintese do tecido conjuntivo, fungao imunologica, 
formagao de mielina, metabolismo do ferro, protegao antioxi- 
dante, atividade anti-inhamatoria e coagulagao sanguinea. 1112 

0 corpo humano tern cerca de 50 a 120 mg de cobre corpo- 
reo total, e os niveis teciduais variam, sendo o figado e o cere- 
bro os sitios mais ricos nesse elemento. No sangue, o cobre e 
distribuido principalmente entre os eritrocitos e o plasma, 
sendo 60% em forma de superoxido dismutase de cobre e zin- 
co, e os 40% restantes ligados a outras proteinas e aminoaci- 
dos. No plasma, 93% do cobre esta ligado a enzima ceruloplas¬ 
mina. 0 remanescente esta fracamente ligado a albumina e 
aminoacidos e funciona como urn transporte ebcaz de cobre 
atraves das membranas celulares. 17 

A absorgao do cobre ocorre, por difusao facilitada, na mu¬ 
cosa do intestino delgado, enquanto sua saida ocorre por 
transporte ativo na membrana basolateral da celula. 1517 

Os niveis corporeos de cobre parecem estar de acordo com 
o equilibrio absorgao-excregao e, embora avangos importan¬ 
tes tenham sido feitos no entendimento da excregao do cobre, 
o mecanismo que domina a absorgao intestinal ainda nao esta 
claro. 18 A regulagao da absorgao e da excregao de cobre e feita 
principalmente pelo conteudo de cobre da dieta, e nao pelo 
status de cobre do organismo. 15 

Quando a quantidade de cobre da dieta e pequena, a ab¬ 
sorgao ocorre provavelmente por mecanismo de transporte 
ativo saturavel, ao passo que, em dietas ricas em cobre, a ab¬ 
sorgao e feita por difusao passiva. A absorgao e regulada pela 
necessidade do organismo. Apos sua absorgao, o cobre e 
transportado pela albumina para o figado, no qual se liga a 
ceruloplasmina. 0 cobre nao armazenado no figado volta a 
circulagao ligado a ceruloplasmina e e levado para as celulas 
de todos os orgaos que tern receptores de ceruloplasmina em 
sua superficie. A maior parte do cobre endogeno e secretada 
pela bile e, apos se combinar com o cobre nao absorvido, e eli- 
minada pelas fezes. 18 

Outros fatores que interferem na absorgao do cobre sao: al- 
tas doses de acido ascorbico e ingestoes excessivas de calcio e 
fosforo, que agem aumentando a perda fecal desse nutriente. 
Os btatos e as bbras tern efeitos variaveis na absorgao do cobre 
e parecem nao interferir tanto quanto ocorre com o zinco. In¬ 
gestao de zinco superior a 150 mg/dia pode reduzir a absorgao 
intestinal de cobre a partir de mecanismos competitivos. 1718 

Os casos classicos de debciencia de cobre foram relatados 
na decada de 1960 em bebes que consumiam leite de vaca di- 
luido. Como existe armazenamento de cobre no figado, sua de¬ 
bciencia desenvolve-se lentamente. 1718 A carencia de cobre tern 
sido relatada em criangas desnutridas, em prematuros e em re- 
cem-nascidos pequenos para a idade gestacional alimentados 
com leite de vaca integral e em pacientes em nutrigao parente¬ 
ral prolongada. A debciencia desse nutriente caracteriza-se por 
anemia, neutropenia e anormalidades esqueleticas, como os¬ 
teopenia e fraturas patologicas, alem de despigmentagao da 
pele e de cabelos. 15 
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A avaliagao laboratorial do cobre pode ser realizada com 
dosagens plasmaticas, urinarias, capilares e de enzimas como 
a ceruloplasmina e a superoxido dismutase. 15 

Niveis elevados de cobre serico e ceruloplasmina sao en- 
contrados na intoxicagao por cobre, na cirrose biliar primaria e 
na colangite esclerosante primaria. 0 cobre serico baixo e en- 
contrado na doenga de Wilson, na desnutrigao, na doenga de 
Menkes e no uso de altas doses de complexos vitammicos 
contendo zinco. 15 

A ingestao de cobre varia de acordo com a alimentagao, 
sendo que os alimentos mais ricos contem de 0,3 a 2 mg de co- 
bre/100 g. 0 leite e seus derivados sao pobres em cobre. Os 
alimentos com maior teor de cobre sao as carnes, o figado e os 
peixes. 11 

Zinco 

Componente essencial de grande parte das enzimas responsa- 
veis pelo equilfbrio metabolico, o zinco participa de diversos 
processos enzimaticos e, por promover rapido turnover celular, 
e essencial ao crescimento, particularmente em tecidos como 
ossos, pele e cabelo. 11 Sua agao biologica no crescimento, no 
desenvolvimento cognitivo, na reparagao tissular e na replica- 
gao celular torna-o urn elemento de grande importancia para o 
organismo, particularmente para o sistema imunologico. E o 
segundo elemento-trago mais abundante no corpo humano. 15 
Suas fungoes podem ser divididas em: 

• estrutural: funciona como determinante da forma e da dispo- 
sigao espacial de enzimas e proteinas; 

• enzimatica: aproximadamente 300 enzimas necessitam do 
zinco para sua agao catalitica, entre elas a DNA polimerase e a 
sintetase de transference do RNA; 

• reguladora: o zinco e captado ativamente pelas vesiculas si- 
napticas, atuando na atividade neuronal e na memoria. 

0 zinco e necessario para smtese proteica, replicagao de aci- 
dos nucleicos, divisao celular, metabolismo da somatomedina, 
modulagao da prolactina, agao da insulina e hormonios do 
timo, tireoide, suprarrenal e testiculos. E essencial para o fun- 
cionamento de linfocitos e fibroblastos, o que o torna essen¬ 
cial na defesa imunologica e na cicatrizagao. 15 

A deficiencia de zinco, tanto hereditaria quanto adquirida, 
esta associada a importantes prejuizos dos mecanismos de 
defesa do corpo, como atrofia do tecido linfoide, diminuigao 
da resposta a hipersensibilidade cutanea retardada, diminui¬ 
gao do pool de celulas produtoras de anticorpos e tambem da 
agao dos linfocitos T killer. 19 

A acrodermatite enteropatica e urn defeito genetico raro e 
caracteriza-se por imunossupressao, atrofia vilositaria, diar- 
reia grave e falha de crescimento; apresenta resposta clinica 
favoravel com a suplementagao de zinco, sendo o modelo cli- 
nico da deficiencia congenita de zinco de origem genetica, au- 
tossomica recessiva por disturbio de absorgao do nutriente. 1120 

A deficiencia adquirida esta habitualmente associada a ni¬ 
veis baixos de zinco ao nascimento, perdas durante episodios 
de doenga diarreica, fases do crescimento com elevada de- 
manda desse micronutriente, praticas inadequadas da ali¬ 


mentagao complementar e uso de dietas vegetarianas que 
apresentam baixa biodisponibilidade. 

No trato digestorio, o zinco exerce importante papel, sendo 
responsavel pela manutengao da estrutura e fungao da muco¬ 
sa intestinal. E absorvido e excretado pelo intestino, com pe- 
quena quantidade encontrada na urina. 

Os aspectos clmicos da deficiencia podem estar associa- 
dos a desnutrigao energetico-proteica, as dietas restritivas e 
as alteragoes geneticas. Podem ocorrer acometimentos do 
crescimento somatico, alteragoes do apetite e do paladar, do 
sistema imune e retardo do desenvolvimento pubertario. A 
deficiencia pode diminuir a smtese das proteinas ligadas ao 
transpose do retinol plasmatico, levando a deficiencia peri- 
ferica de vitamina A, pela liberagao hepatica insuficiente. 

0 diagnostico e suspeitado pela presenga das manifesta- 
goes clinicas sugestivas, na constatagao de dieta carente. A 
dosagem serica de zinco pode ser util, embora nao reflita com 
seguranga o real estado nutricional em relagao ao mineral. 0 
ponto de corte para indicar risco de deficiencia do zinco no 
plasma e no soro e de < 70 mcg/dL (< 10,71 mcmol/L). 15 A do¬ 
sagem de zinco no cabelo pode refletir uma deficiencia mais 
prolongada, sofrendo, entretanto, as mesmas limitagoes ob- 
servadas na dosagem serica. A dosagem do zinco eritrocitario 
tambem nao esta claramente definida para avaliar o estado 
nutricional em relagao ao zinco, uma vez que a meia-vida do 
eritrocito e de 120 dias, nao reflete alteragao recente, e sua 
concentragao altera com doengas. 15 

Nos casos duvidosos, sem confirmagao laboratorial convin- 
cente, a prova terapeutica pode ser realizada utilizando-se o 
zinco na dosagem de 1 mg/kg/dia e observando-se a resposta 
clinica em 5 a 10 dias de uso. 1112 

Sabe-se que o zinco tern papel protetor para o prolongamen- 
to da diarreia. Dessa forma, a suplementagao do zinco tambem 
esta indicada na presenga de urn episodio de diarreia; conforme 
recomendagao da OMS, essa suplementagao deve ser feita na 
dose de 10 mg/dia nas criangas menores de 6 meses e de 20 
mg/dia nas criangas maiores de 6 meses, durante 14 dias. 

As principals fontes alimentares de zinco sao carnes, ovos, 
leite e crustaceos. 1117 Os vegetais apresentam quantidades me¬ 
nores do mineral e, muitas vezes, contem substancias como 
fitatos que prejudicam a biodisponibilidade e a absorgao. De- 
vem-se observar as interagoes do zinco com calcio, cobre, cad- 
mio, ferro e vitamina A. A proteina animal aumenta a biodis¬ 
ponibilidade do zinco. 15 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer a importancia dos micronutrientes 
(vitaminas e minerais) para o crescimento e o 
desenvolvimento saudavel da crianga e do 
adolescente. 

• Entender as principals fungoes dos micronutrientes, as 
fontes e as necessidades basicas na alimentagao da 
crianga e do adolescente. 

• Reconhecer sobretudo os estados de carencia, mas 
tambem os de excesso dos micronutrientes e suas 
implicagoes clinicas. 
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• Saber instituir o tratamento dietetico e o medicamento 
adequados as situagoes de carencia e de excesso dos 
micronutrientes. 

• Estabelecer mecanismo de prevengao das carencias 
dos micronutrientes por meio de alimentagao 
adequada ou outras politicas de promogao a saude. 
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CAPITULO 5 


DESNUTRICAO 

ENERGETICO-PROTEICA 

Silvana Gomes Benzecry 
Fernando Jose de Nobrega 


Conceito e classificagao 

No conceito ampliado da desnutrigao, entende-se que o esta- 
do de deficiencia ou excesso tanto de macronutrientes quanto 
de micronutrientes causa desequilibrio entre o suprimento de 
energia, de nutrientes e a demanda do organismo, alterando a 
garantia na manutengao, no crescimento e nas fungoes meta- 
bolicas. Exemplo: uma crianga obesa com deficiencia de ferro 
tambem apresenta desnutrigao por esse conceito. 

A desnutrigao energetico-proteica (DEP) pode ser classifica- 
da como: primaria, quando nao ha outra doenga associada (rela- 
cionada a inseguranga alimentar), ou secundaria, quando ha 
doenga relacionada (geralmente por baixa ou inadequada inges- 
tao alimentar; por alteragao na absorgao ou por necessidades 
nutricionais aumentadas e/ou perdas aumentadas de nutrien¬ 
tes. P.ex., DEP associada a cardiopatias congenitas, doenga ce- 
liaca ou sindrome da imunodeficiencia adquirida). 1 ' 3 

Com relagao a forma clinica, o tempo e a gravidade contri- 
buem para a definigao e a classificagao da desnutrigao. Identi- 
ficam-se individuos emagrecidos ( wasted ) e/ou com parada 
de crescimento (stunted), conforme o tempo de curso (Figu- 
ra 1). Em 2012, a World Health Assembly Resolution aprovou 
urn piano de implementagao global sobre saude materna, nu- 


trigao de lactentes e criangas pequenas, que especificava seis 
metas nutricionais globais para 2025. Essa proposta tern como 
uma das metas a redugao de 40% no numero de criangas me- 
nores de 5 anos que apresentam deficit estatural (stunting). 3 ’ 4 

Quanto a gravidade, ha as formas moderada e grave. Esta ulti¬ 
ma baseia-se em criterios clinicos e laboratoriais e e dividida em: 
marasmo, kwashiorkor e kwashiorkor-marasmatico 3i5 (Figura 2). 

Quadro clinico 

0 conhecimento da clinica e da fisiopatologia da DEP e funda¬ 
mental para a redugao da mortalidade e o exito da terapia nu- 
tricional. A crianga com DEP vive urn delicado equilibrio ho- 
meostatico, limitrofe ao colapso endocrino-metabolico. A 
intrinseca relagao das vias de utilizagao energetica promove 
mudangas intensas em multiplos sistemas organicos: endocri- 
no, imune, nervoso central, gastrointestinal, cardiovascular e 
renal. A escassez de nutrientes, na DEP moderada e grave, fa- 
vorece hipoglicemia, lipolise, glicolise, glicogenolise e neogli- 
cogenese, secundarias as alteragoes nos eixos da insulina, 
com diminuigao da produgao e aumento da resistencia perife- 
rica pela agao dos hormonios contrarreguladores (hormonio 
de crescimento, epinefrina e corticosteroides); alem disso, ha 



Figura 1 Modelo esquematico conforme o tempo de curso da desnutrigao. 
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Figura 2 Formas graves de desnutrigao. 


redugao no metabolismo com alteragoes na via tireoidiana de 
aproveitamento de iodo e conversao hormonal (formas ati- 
vas), a fim de reduzir o gasto de 0 2 e conservar energia. A redu¬ 
gao na oferta de fosfatos energeticos promove alteragoes nas 
bombas ionicas de membrana celular, cursando com sodio 
corporal elevado e hiponatremia, hipopotassemia, hipercalce- 
mia e maior tendencia a edema intracelular. 

Ajustado a epoca de aparecimento e ao grau da DEP, altera¬ 
goes morfofuncionais do sistema nervoso central (SNC) sao 
esperadas, com mudangas no processo de mielinizagao do 
SNC, nas atividades mitoticas dendriticas, produgao de neu- 
rotransmissores e no amadurecimento da retina. De forma 
marcante, as alteragoes gastrointestinal envolvem insufi- 
ciencia pancreatica, crescimento bacteriano, atrofia das vilosi- 
dades intestinais, com redugao da capacidade absortiva do or- 
ganismo, e comprometimento na produgao das dissacaridases, 
com enfase na lactase. 6 7 

Por muito tempo, o kwashiorkor, forma grave, nao foi reco- 
nhecido como desnutrigao. Foi gragas a descrigao de Williams, 
em 1933, que se passou a reconhecer o quadro como desnutri¬ 
gao. A etimologia da palavra, na lingua de Ghana, significa 
“doenga do primogenito, quando nasce o segundo filho”. As 
causas do kwashiokor sao complexas, mas, de acordo com 
Golden, a causa primaria da DEP grave, em geral, associa-se a 
uma dieta com qualidade nutricional pobre (incluindo defi¬ 
ciency de zinco, fosforo e magnesio), com consequente perda 
do apetite, comprometimento do crescimento e resposta des- 
favoravel a infecgoes, modificando a resposta da crianga dian- 
te do estresse ambiental. 8 ’ 9 

Diagnostics 

Para o diagnostico da desnutrigao, e fundamental considerar os 
aspectos geograficos heterogeneos no Brasil, pois ha areas com: 

12. Fome por escassez de recursos economicos (p.ex., regiao Nor- 
deste e alguns bolsoes de pobreza das grandes cidades): pre- 
valecem as formas graves tipo marasmo. 

13. Riqueza de recursos naturais (fauna e flora - como na regiao 
Norte, Amazonia), mas com desconhecimento da oferta ade- 


quada dos alimentos regionais disponiveis para as criangas. 
Por vezes, ha praticas inadequadas, como a oferta de mingaus 
contendo apenas agua e farinha, pobres em proteinas e mi- 
cronutrientes (inseguranga alimentar): prevalecem as formas 
graves tipo kwashiorkor. 

14. Deficiency de micronutrientes: fome oculta. 

A avaliagao nutricional pode ser realizada por meio de quatro 
procedimentos basicos: anamnese, exame fisico, incluindo a 
aferigao de medidas antropometricas, como medida da cir- 
cunferencia braquial (CB), e exames laboratoriais. Na anam¬ 
nese, deve-se dar enfase aos antecedentes neonatais (prema- 
turidade, crescimento intrauterino restrito), nutricionais 
(aleitamento materno - sim ou nao; se sim, qual o tempo de 
exclusivo e total; se nao - registrar o motivo; na historia ali¬ 
mentar, identificar se ha deficiency na quantidade e/ou qua¬ 
lidade); aspectos psicossociais, condigoes de saneamento e 
moradia, presenga ou nao de doengas associadas. 10 

Na ausencia de medidas antropometricas, a desnutrigao 
grave tambem pode ser diagnosticada com base na avaliagao 
clinica, verificando-se a presenga de emagrecimento intenso 
visivel; alteragoes dos cabelos; dermatoses (mais observadas 
no kwashiorkor), hipotrofia muscular (p.ex., na regiao glutea) 
e redugao do tecido celular subcutaneo. Com base na antropo- 
metria, a Organizagao Mundial da Saude (OMS) define desnu¬ 
trigao grave como CB < 11,5 cm, escore Z de peso para estatura 
(ZPE) abaixo de -3, ou pela presenga de edema nos pes bilate¬ 
ral em criangas com kwashiorkor. Quando os recursos estao 
disponiveis, e preferivel avaliar tanto CB quanto ZPE. Contu- 
do, na ausencia de recursos, a aferigao da CB e simples e con- 
fiavel para o diagnostico de desnutrigao grave. 6 7 

A desnutrigao grave deve ser diferenciada em duas formas 
clinicas de apresentagao com parametros bem descritos: 

• kwashiorkor: acomete criangas acima de 2 anos; caracteriza-se 
por alteragoes de pele (lesoes hipercromicas, hipocromicas ou 
descamativas), acometimento de cabelos (textura, coloragao, 
facilidade de soltar do couro cabeludo), hepatomegalia (estea- 
tose), ascite, face de lua, edema de membros inferiores e/ou 
anasarca e apatia. 0 edema geralmente e bilateral simetrico, 
comega nos pes (marcado 1+ edema, Figura 3A), progride para 
os pes e as maos baixas (2+ edema, Figura 3B) e, em casos gra¬ 
ves, pode envolver a face (3+ edema, Figura 3C) (Figura 4); 

• marasmo: acomete criangas menores de 12 meses, com ema¬ 
grecimento acentuado, baixa atividade, irritabilidade, atrofia 
muscular e subcutanea, com desaparecimento da bola de Bi¬ 
chat (ultimo deposito de gordura a ser consumido, localizado 
na regiao malar), o que favorece o aspecto envelhecido (fas- 
cies senil ou simiesca), com costelas visiveis e nadegas hipo- 
troficas. 0 abdome pode ser globoso e raramente com hepato¬ 
megalia (Figura 5). 

Tratamento 

Inicialmente, avalia-se a forma da desnutrigao considerando 
na anamnese os seguintes questionamentos: 

• quern e esta crianga (condigoes gestacionais maternas, ante¬ 
cedentes neonatais e pessoais); 
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Figura 3 



Edema da forma Kwashiorkor. 



Figura 4 Kwashiorkor - OMS. 
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Figura 5 Caracteristicas clinicas do marasmo - OMS. 

• quando comegou a alterar seu peso e/ou altura; 

• onde mora (qual a regiao, condigoes de moradia e entorno), 
integragao com equipe de saude. 

Na DEP grave, avalia-se a presenga de complicagoes clinicas e 
metabolicas que justifiquem a internagao hospitalar. Didatica- 
mente, a terapia nutricional pode ser dividida em: 

• l- fase: estabilizagao: tratar as morbidades associadas com ris- 
co de morte, corrigir as deficiencias nutricionais especificas, 



reverter anormalidades metabolicas, iniciar a alimentagao. 
Apos estabilizagao hemodinamica, hidreletrolitica e acidobasi- 
ca (suporte metabolico), inicia-se a alimentagao: fornecer no 
maximo 100 kcal/kg/dia (iniciando com taxa metabolica ba¬ 
sal acrescida de fator de estresse que varia de 10 a 30%, forne- 
cendo de 50 a 60 kcal/kg/dia no primeiro dia e aumentando 
de acordo com a avaliagao clinica e laboratorial da crianga), 
130 mL/kg/dia de oferta hidrica e 1 a 1,5 g de proteina/kg/dia, 
dieta com baixa osmolaridade (< 280 mOsmol/L) e com baixo 
teor de lactose (< 13 g/L) e sodio. Se a ingestao inicial for infe¬ 
rior a 60 a 70 kcal/kg/dia, indica-se terapia nutricional por 
sonda nasogastrica. De acordo com os dias de internagao e a si- 
tuagao clinica da crianga, sao recomendados aumento gradual 
de volume e diminuigao gradativa da frequencia. Nessa fase, 
pode ser utilizado urn preparado alimentar artesanal contendo 
75 kcal e 0,9 g de proteina/100 mL ou formula infantil polime- 
rica isenta de lactose. Em situagoes de doengas associadas que 
cursam com ma absorgao grave, pode ser necessaria a utiliza- 
gao de formulas extensamente hidrolisadas ou a base de ami- 
noacidos. Nao e prevista recuperagao do estado nutricional, e 
sim sua conservagao e a estabilizagao clinico-metabolica; 1012 

2- fase: reabilitagao: progredir a dieta de modo mais intensivo, 
visando a recuperar grande parte do peso perdido, estimular fi- 
sica e emocionalmente, orientar a mae ou cuidador da crianga 
e preparar para a alta. Devem ser ofertadas 1,5 vez a recomen- 
dagao de energia para a idade (cerca de 150 kcal/kg/dia), ofer¬ 
ta hidrica de 150 a 200 mL/kg/dia e proteica de 3 a 4 g/kg/ 
dia e menor teor de lactose. Nesta fase, pode-se utilizar prepa¬ 
rado artesanal sugerido pela OMS contendo 100 kcal e 2,9 g de 
proteina para cada 100 mL, formula infantil com menor con- 
teudo de lactose ou dieta enteral polimerica pediatrica isenta 
de lactose para criangas com idade inferior a 1 ano (1 kcal/mL). 
Para ajuste da densidade energetica de formulas infantis (0,7 
kcal/mL), podem ser utilizados modulos de polimeros de gli- 
cose e lipidios (oleos vegetais), adigao maxima de 3%. Esse 
procedimento permite que a dieta oferecida apresente melhor 
densidade energetica, mas compromete o fornecimento de 
minerais e micronutrientes. E importante o fornecimento de 
preparados com multivitaminas (1,5 vez a recomendagao para 
criangas saudaveis) e de zinco, cobre e ferro; 

3- fase: acompanhamento (ambulatorial para prevenir recai- 
da): pode ser realizado em hospitais-dia ou ambulatorios e 
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tem por objetivo prosseguir na orientagao, monitoragao do 
crescimento (vigilancia dos indices peso por estatura e esta- 
tura por idade) e desenvolvimento da crianga, especialmente 
da relagao estatura/idade e intensificagao do trabalho da 
equipe multiprofissional. 11 ’ 12 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer que fatores maternos, o ambiente fetal e a 
nutrigao da crianga nos primeiros meses de vida 
contribuem para o risco futuro de desnutrigao. 

• Saber que aspectos ambientais, geograficos, 
sociais/economicos, saneamento basico e o vinculo 
familiar contribuem de forma significativa para a 
desnutrigao. 

• Saber que a deficiencia ou o excesso de qualquer 
nutriente, “senso amplo”, pode causar desnutrigao. 

• Identificar as formas graves marasmo e kwashiorkor 

• Conhecer a base de todo tratamento inicial das formas 
graves - equih'brio hidreletrolftico, termico e glicemico. 

• Nao ter pressa na oferta da dieta e em acelerar de 
modo intenso o ganho de peso. 
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Introdugao 

A historia natural da arteriosclerose inicia-se na infancia, caben- 
do ao pediatra sua prevengao, em razao do risco de morbidade e 
mortalidade na fase adulta, acarretando alto custo a sociedade. 

Estudos epidemiologicos, como os de Bogalusa, Muscatine 
e Cincinatti, demonstraram fatores de riscos geneticos e am- 
bientais para o desenvolvimento de arteriosclerose na popula- 
gao pediatrica. 

Destacam-se o habito alimentar e o estilo de vida entre os 
fatores de risco ambientais. Aleitamento materno exclusivo 
parece ter papel protetor no desenvolvimento de doengas car- 
diovasculares. A dieta, o estado nutricional, a composigao cor- 
porea e o sedentarismo estao associados ao perfil lipidico plas- 
matico da crianga e do adolescente. Alto consumo de 
alimentos industrializados, que apresentam alta densidade 
energetica, alem de maior quantidade de sal, agucar, gorduras 
saturadas e trans, esta associado ao risco de doenga cardiovas¬ 
cular. Estudos com adolescentes que faleceram por traumatis- 
mo e que foram submetidos a autopsia observaram associagao 
entre o perfil lipidico, a pressao arterial sistolica e o grau de ar¬ 
teriosclerose coronariana. 

Assim, o pediatra tern responsabilidade na orientagao ali¬ 
mentar e no estilo de vida da crianga e do adolescente, alem 
do dever de detectar precocemente fatores de risco como ante- 
cedentes familiares positivos de doengas cardiovasculares 
(obesidade, hipertensao arterial, dislipidemia, diabete tipo 2, 
acidente vascular cerebral (AVC), infarto do miocardio e doen¬ 
gas coronarianas). 

Etiologia 

A dislipidemia pode ser primaria ou secundaria. Geralmente, 
as causas primarias decorrem de modificagoes geneticas do 
metabolismo lipidico, que podem softer influencia do fator 
ambiental, como consumo inadequado de gordura na dieta. 
As causas secundarias de dislipidemias sao habitos de vida 
inadequados (dieta rica em carboidratos e/ou gorduras satu¬ 
radas e trans, tabagismo e etilismo), doengas, sindromes, uti- 


lizagao de medicagoes de uso continuo ou de longo prazo (Ta- 
bela 1). Entre as causas secundarias, a dislipidemia resultante 
de obesidade e a mais prevalente. 

Atualmente, preconiza-se a dosagem de nao HDL-coleste- 
rol (nao HDL-c em exames de rotina para criangas de 8 a 11 
anos e adolescentes acima de 17 anos), sendo considerado ris¬ 
co aterosclerotico quando a concentragao serica estiver maior 
que 145 mg/dL. A dosagem do nao HDL-c nao necessita de je¬ 
juna de 12 horas. A Sociedade Brasileira de Cardiologia e a So¬ 
ciedade Brasileira de Pediatria recomendam, na I Diretriz de 
Prevengao de Arteriosclerose na Infancia e Adolescencia, que 
a avaliagao do perfil lipidico (triglicerides, colesterol total e fra- 
goes) deve ser realizada em todos os pacientes acima de 10 
anos. A conduta baseia-se no fato de que, nessa fase, ocorrem 
fatores fisiologicos de modificagao do perfil lipidico, alem de 
exposigao a fatores de riscos ambientais, como tabagismo, al- 
cool e uso de anticoncepcionais. 

Tabela 1 Causas de dislipidemias secundarias 
Estilo de vida 

Dieta, inatividade fisica, tabagismo, obesidade, anorexia 

Uso rotineiro de medicamentos 

Corticosteroides 

Acido retinoico 

Estrogenios exogenos 

Drogas imunossupressoras (ciclosporina) 

Inibidores de protease antiviral HIV 

Betabloqueadores 

Testosterona 

Contraceptivo oral, esteroides anabolicos 

Doenpas 

Metabolicas: diabete melito tipos 1 e 2, lipodistrofias 
Disturbios hormonais: hipotireoidismo, sindrome de Cushing 
Deposito: Gaucher, Juvenile-Sachs, Niemann-Pick 


(continua ) 
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Tabela 1 (continuagao) Causas de dislipidemias 
secundarias 

Doengas 

Tratamento de neoplasias 
Sindrome de Kawasaki 

Inflamagoes cronicas: lupus sistemico, artrite reumatoide 
Cardiopatia congenita: coartagao de aorta 
Hepaticas: cirrose, atresia biliar congenita 
Renais: insuficiencia renal cronica 
Fonte: Oliveira, Patin, Escrivao, 2010. 1 

Dislipidemia primaria 

Hipercolesterolemia familiar 
A hipercolesterolemia familiar e a mais comum dislipidemia 
primaria na crianga. Apresenta defeito molecular e atualmen- 
te existem 700 mutagoes que afetam o processo de sintese do 
receptor do LDL-colesterol (LDL-c). 0 defeito no receptor de 
LDL-c na grande parte das celulas do organismo acarreta pre- 
juizo na endocitose da fragao LDL-c e na produgao de coleste- 
rol endogeno, que seria controlado pelo receptor LDL-c hepa- 
tico, acarretando prejufzo em sua inibigao nessa doenga. E 
considerada heranga autossomica codominante, cujo numero 
de receptores de LDL-c seria 100% de comprometimento nos 
homozigoticos e 50% nos heterozigoticos. Descrita como a 
dislipidemia primaria mais frequente (1:500) na sua forma he- 
terozigota, e rara a forma homozigota (1:1.000.000). 

0 diagnostico de hipercolesterolemia familiar e realizado 
por meio de avaliagao da historia familiar de evento cardiovas¬ 
cular, exame fisico e perbl lipidico. A analise do DNA para de- 
terminagao genetica das mutagoes funcionais do receptor 
LDL-c conhrma o diagnostico. 

As manifestagoes clinicas dermatologicas, como xantomas 
tendinosos, surgem na infancia na forma homozigota. Xanto¬ 
mas plantares e tuberosos na superficie extensora das maos, 
dos joelhos, dos cotovelos e os xantelasmas do arco corneano 
aparecem na e na 2- decadas de vida. O aparecimento de 
xantomas ocorre tardiamente na 3 a decada. Na adolescencia, 
podem-se observar depositos de colesterol ester nos tendoes e 
nos tecidos frouxos. 

Nos pacientes homozigotos, a doenga arterial coronaria- 
na manifesta-se precocemente, sendo que 50% dos pacien¬ 
tes tern sintomatologia de angina pectoris aos 20 anos de 
idade. As doengas cardiovasculares atingem a forma hete- 
rozigotica na 4 a e 5 a decadas nos homens e na 5 a e 6- deca¬ 
das nas mulheres. 

Nos casos homozigoticos, as concentragoes sericas de co¬ 
lesterol variam entre 500 e 1.000 mg/dL, sendo que o aumen- 
to da fragao LDL-c atinge cerca de 600 mg/dL, a fragao HDL-c 
apresenta concentragoes abaixo da normalidade e a concen- 
tragao de triglicerides nao esta alterada. 0 colesterol total esta 
elevado, em torno de 235 mg/dL. 

Diagnostico 

0 diagnostico de dislipidemia deve ser efetuado apos consta- 
tagao de mais de uma mensuragao de urn perbl lipidico altera- 


do, coletado adequadamente apos 12 horas de jejum, no mes- 
mo laboratorio de analises clinicas. 

Considera-se perbl lipidico alterado quando urn ou mais 
valores sericos de triglicerides, colesterol total e fragoes estive- 
rem inadequados. A Sociedade Brasileira de Pediatria e a So- 
ciedade Brasileira de Cardiologia recomendam a classibcagao 
da I Diretriz Brasileira sobre Dislipidemia e Prevengao da Ate- 
rosclerose (Tabela 2) para determinagao do perbl lipidico da 
crianga maior de 2 anos e do adolescente ate 19 anos. Tambem 
existem valores do perbl lipidico em classibcagao percentilar 
por sexo e idade, alem de valores de nao HDL-c, apoproteina 
AI e B para criangas e adolescentes. 0 colesterol total e a fragao 
nao HDL-c (fragao aterogenica do colesterol) sao utilizadas 
como triagem e nao necessitam de 12 horas de jejum, portanto, 
nao devem ser considerados no diagnostico de dislipidemia. 

0 diagnostico de dislipidemia deve ser realizado solicitan- 
do perbl lipidico com 12 horas de jejum. No Quadro 1, descre- 
ve-se resumidamente o algoritmo de diagnostico e conduta 
das dislipidemias. 

Tabela 2 Valores sericos do perfil lipidico para criangas 
maiores de 2 anos e adolescentes 


Lipoproteinas (mg/dL) 

Desejaveis 

Valores 

limftrofes 

Aumentados 

Colesterol total 

< 150 

150 a 169 

> 170 

LDL-c 

< 100 

100 a 129 

>130 

HDL-c 

>45 



Triglicerides 

< 100 

100 a 129 

>130 


Fonte: IV Diretriz Brasileira sobre Dislipidemias e Prevenpao da 
Aterosclerose 


Prevengao 

Considerando que o processo arteriosclerotico comega na in¬ 
fancia, parece apropriado iniciar a prevengao e o tratamento o 
mais rapido possivel. Modihcagoes na dieta e no comporta- 
mento da crianga so sao viaveis quando ha mudangas no habi- 
to alimentar e no estilo de vida de toda a familia. 

A recomendagao atual sugerida pela Academia Americana 
de Cardiologia e pela Academia Americana de Pediatria e que 
a atividade fisica seja diaria, com redugao do tempo gasto com 
atividades sedentarias (ate 2 horas/dia). Preconiza-se que 
haja avaliagao de atividade fisica em toda consulta com prohs- 
sional de saude. Nas criangas menores de 2 anos, deve-se abo- 
lir o tempo gasto em telas como video e desenhos. 

Para criangas menores de 5 anos, as medidas recomenda- 
das sao atividades ludicas em ambiente seguro, com espago, 
de preferencia em atividade familiar pelo menos 1 vez/sema- 
na, tempo gasto em atividades com tela menor que 2 horas/ 
dia e nao colocar televisao no quarto. 

Em criangas maiores de 6 anos, recomenda-se a realizagao 
de atividade fisica por 1 hora diaria, moderada a intensa; ativi¬ 
dade intensa musculoesqueletica 3 vezes/semana e redugao 
para 2 horas/dia de atividade sedentaria. 

Na faixa etaria do adolescente, sao recomendados exercf- 
cios repetitivos com moderada intensidade (10 a 15 vezes), as- 
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Quadro 1 Algoritmo das dislipidemias 
Crianpas de 8 a 11 anos com nao HDL-c > 145 mg/dL 
Adolescentes 

Historia familiar positiva de DCV Jejum 12 horas: CT, TG, LDL-c, HDL-c 

Pais com dislipidemia Repetir e usar medias 

Dislipidemia secundaria 

Condipoes clinicas TG > 500 mg/dL x encaminhar 

. ^ especialista 

Disturbios nutricionais -» obesidade LDL-c > 250 mg/dL 

Uso regular de medicapao 

Doenpas metabolicas, renais/hepaticas 

Alterapoes hormonais 


LDL-c < 110 mg/dL, TG < 100 mg/dL (< 10 anos) e TG < 130 mg/dL (10 a 19 anos) 


• Repetir em 1 ano 


• Educapao nutricional - fase 1 (Tabela 3)* 


• Fatores de riscos e estilo de vida 


LDL-c entre 110 e 130 mg/dL 


• Reavaliar estilo de vida a cada 3 meses 


• Repetir perfil lipidico em 1 ano 


• Orientar fatores de riscos 


• Tratamento: dieta - fase II (Tabela 3)* aliada a atividade fisica 


TG > 100 mg/dL (< 10 anos) e > 130 mg/dL (10 a 19 anos) 


• Reavaliar estilo de vida a cada mes 


• Repetir perfil lipidico a cada 3 meses 


• Perda de peso, se necessario 


• Orientar dieta especifica para alterapao de TG: 


“ Aumentar oferta de peixe na dieta 


— Diminuir consumo de carboidratos simples: 10% do valor energetico total 


— Limitar consumo de gordura: 30% do valor energetico total 


” Evitar consumo excessivo de energia 


LDL-c > 130 mg/dL 


• Reavaliar estilo de vida mensalmente 


• Repetir perfil lipidico a cada 3 meses 


• Avaliar causa primaria ou secundaria 


• Triagem de toda a familia 


• Intervenpao clinica agressiva 


• Dietoterapia e atividade fisica 


• Meta: minima < 130 mg/dL; ideal < 110 mg/dL 


Terapia medicamentosa + dietoterapia + atividade fisica 


• LDL-c >190 mg/dL 


• LDL-c > 160 mg/dL associa com fatores: 


™ Historia familiar positiva 


" Evento precoce de DCV 


— Sindrome metabolica 


“ Tabagismo 


• LDL-c > 130 mg/dL: diabete melito 


• TG > 500 mg/dL \ 

r Alto risco de pancreatite 
> 1.000 mg/dL pos-prandial J 


* American Heart Association. 



LDL-c < 110 mg/dL, TG < 100 mg/dL (< 10 anos) e TG < 130 mg/dL (10 a 19 anos) 


Repetir em 1 ano 


Educapao nutricional - fase I (Tabela 3)* 


Fatores de riscos e estilo de vida 


LDL-c entre 110 e 130 mg/dL 


Reavaliar estilo de vida a cada 3 meses 


Repetir perfil lipidico em 1 ano 


Orientar fatores de riscos 


Tratamento: dieta - fase II (Tabela 3)* aliada a atividade fisica 


TG > 100 mg/dL (< 10 anos) e > 130 mg/dL (10 a 19 anos) 


Reavaliar estilo de vida a cada mes 


Repetir perfil lipidico a cada 3 meses 


Perda de peso, se necessario 


Orientar dieta especifica para alterapao de TG: 


Aumentar oferta de peixe na dieta 


Diminuir consumo de carboidratos simples: 10% do valor energetico total 


Limitar consumo de gordura: 30% do valor energetico total 


Evitar consumo excessivo de energia 


LDL-c > 130 mg/dL 


Reavaliar estilo de vida mensalmente 


Repetir perfil lipidico a cada 3 meses 


Avaliar causa primaria ou secundaria 


Triagem de toda a familia 


Intervenpao clinica agressiva 


Dietoterapia e atividade fisica 


Meta: minima < 130 mg/dL; ideal < 110 mg/dL 


Terapia medicamentosa + dietoterapia + atividade fisica 


LDL-c >190 mg/dL 


LDL-c > 160 mg/dL associa com fatores: 


Historia familiar positiva 


Evento precoce de DCV 


Sindrome metabolica 


Tabagismo 


• LDL-c > 130 mg/dL: diabete melito 


• TG > 500 mg/dL \ 

r Alto risco de pancreatite 
> 1.000 mg/dL pos-prandial J 


* American Heart Association. 

DCV: doenga cardiovascular; CT: colesterol total; TG: triglicerides. 

Fonte: modificada de Oliveira, Patin, Escrivao, 2010 1 e Expert Panel on Integrated Guidelines for Cardiovascular Health and Risk Reduction in Children and 
Adolescents Reduction in Children and Adolescents: Summary Report. 2 
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Tabela 3 Orientagao nutricional na prevengao e no 
tratamento da dislipidemia 

Fase I - Prevengao 

Gordura - 30% do valor energetico diario 

• Saturada < 10% 

• Poli-insaturada 10% 

• Monossaturada 10 a 15% 

• Trans < 1% 

• Colesterol < 300 mg/dia 

Carboidratos 50 a 60%; 10% carboidratos simples (sacarose, 
frutose) 

Proteina 10 a 12% 

Fase II - Tratamento 

Gordura - 30% do valor energetico diario 

• Saturada < 7% 

• Poli-insaturada 10% 

• Monossaturada 10 a 15% 

• Trans < 1% 

• Colesterol < 200 mg/dia 
Carboidratos 50 a 60% 

Proteina 10 a 12% 

Fonte: NCEP, 1992. 

sociados a atividade aerobica. A atividade fisica regular con- 
trola o peso corporeo, melhora o condicionamento fisico 
(cardiorrespiratorio), melhora a resistencia a insulina, adequa 
a pressao arterial, colabora para a diminuigao de LDL-c e trigli¬ 
cerides e aumenta o HDL-c. 

A orientagao dietetica considera que, para atingir as metas 
de alimentagao saudavel, com peso corporeo adequado, perfil 
lipidico e niveis pressoricos sangumeos desejaveis, deve-se: 

• monitorar a necessidade energetica adequada para cresci- 
mento e desenvolvimento; 

• incentivar o consumo de frutas, vegetais, legumes, graos in¬ 
tegrals, produtos derivados de leite e carnes (peixes, aves e 
bovinos); 

• limitar o consumo das gorduras provenientes dos acidos gra- 
xostrans (1%); 

• limitar a ingestao de sal a 6 g/dia; 

• limitar o consumo de carboidratos simples (agucar e frutose). 

0 balanceamento da dieta com adequada proporgao de protei¬ 
na (15 a 12% do total de energia), carboidratos (50 a 60% do 
total das calorias) e lipfdios (30%) parece ser o modo mais 
prudente de prevenir arteriosclerose nas criangas (maiores de 
2 anos) e nos adultos na populagao geral. 

Nao se recomenda restrigao do valor energetico total de 
gordura para criangas menores de 2 anos. 

Grandes modificagoes na qualidade de gordura na alimen¬ 
tagao de lactentes podem causar danos significativos na com- 
posigao e na fungao das membranas celulares, podendo afetar 
o desenvolvimento neurologico e da retina, alem de modificar 
as respostas inflamatorias e imunologicas. Sabe-se que, nessa 
fase, as necessidades dos lactentes estao aumentadas em ra- 


zao do crescimento e do desenvolvimento, pois o colesterol 
tern fungao primordial na membrana celular e na produgao de 
hormonios esteroides. Os lactentes alimentados com leite ma- 
terno possuem concentragoes plasmaticas de colesterol muito 
maiores que os lactentes alimentados com formulas lacteas, 
ricas em oleos vegetais poli-insaturados e baixo colesterol. As 
vantagens do aleitamento materno e sua excelente condigao 
de nutrigao e crescimento, durante os primeiros meses de 
vida, garantem que qualquer modifkagao na alimentagao 
deve ser feita somente apos o 6 e mes de vida. 

Tratamento 

A maioria das criangas que requer tratamento e acompanha- 
mento apresenta elevada concentragao de LDL-c e/ou trigli¬ 
cerides, com ou sem diminuigao da fragao HDL-c. 0 tratamen¬ 
to inicial das criangas com alteragao lipidica consiste em 
modificar a dieta conforme a lipoprotema alterada (LDL-c ou 
VLDL-c/TG). Enfatiza-se a preocupagao da redugao de gordu¬ 
ras para menos de 25%, pois isso compromete o crescimento e 
o desenvolvimento. A quantidade de minerais e de vitaminas 
deve ser adequada para promover crescimento e desenvolvi¬ 
mento normais, alem de que muito micronutrientes sao po- 
tentes antioxidantes exogenos, que colaboram na protegao do 
desenvolvimento do processo arteriosclerotico. 

A meta a ser atingida e a normalizagao dos valores sericos 
de triglicerides (> 100 mg/dL para > 10 anos e < 130 mg/dL 10 
a 19 anos) e LDL-c (< 130 mg/dL). Nas dislipidemias prima- 
rias, alguns autores preconizam redugao de 30% do valor do 
LDL-c nos adolescentes de 10 a 14 anos, para posteriormente 
atingir a meta. 

As criangas maiores de 2 anos de idade com aumento da 
fragao LDL-c , com elevagao da ApoB e diminuigao da fragao 
HDL-c sao orientadas a seguir a fase II, que constitui em dieta 
normocalorica e com restrigao lipidica (Tabela 3). 

Nas criangas e adolescentes com hipertrigliceridemia, de- 
ve-se aumentar oferta de peixe na dieta, visando ao maior con¬ 
sumo de acidos graxos omega 3, diminuir consumo de carboi¬ 
dratos simples, limitar o consumo de gordura a 30% do valor 
energetico total e evitar o consumo excessivo de energia. Nes- 
sas criangas, deve-se atentar para o consumo de agucar e fru¬ 
tose presentes em alimentos industrializados (bebidas, sucos, 
refrigerantes, doces, balas, gomas de mascar, bolos prontos, 
pao doce), pois o excesso desses carboidratos contribui para 
maior elevagao de triglicerides. 

0 incremento do consumo de carboidratos complexos (ba¬ 
tata, arroz, paes, massas) e a ingestao de fibras (idade + 5 g/ 
dia, dose maximo 25 g/dia) devem ser sempre incentivados. 
0 consumo de fibra soluvel auxilia na diminuigao do LDL-c, 
assim como a utilizagao de fitosterois (2 g/dia), que contribui 
para a redugao de 10% do LDL-c. Frutas, graos (soja e linhaga) 
e cereais (aveia) colaboram para o aumento da ingestao de fi¬ 
bras diaria. 

A meta dietetica pode ser atingida com algumas medidas, 
como: 

• evitar o consumo de alimentos com alto teor lipidico (indus¬ 
trializados); 
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• trocar alguns alimentos ricos em gorduras saturadas e trans 
por gorduras poli-insaturadas; 

• evitar alimentos com alto teor de colesterol (flgado, gema de 
ovo); 

• escolher alimentos contendo alto teor de carboidratos com- 
plexos e fibras. 

A substituigao dos alimentos consiste em manter uma escolha 
de alimentos preferenciais e substitui-los por alimentos ma- 
nufaturados com restrigao lipidica, como leite e derivados se- 
midesnatados. A escolha de leite semidesnatado e derivados 
deve-se a quantidade de vitaminas lipossoluveis contida nes- 
tes alimentos, que tern fungao de combater os radicais livres 
como antioxidantes exogenos. Se o objetivo principal e a edu- 
cagao nutricional dessas criangas, deve-se ensina-las “o que” e 
“quanto” comer. Parece ser esse o modo mais eficiente de con- 
trolar seu habito alimentar. 

Nas modificagoes da dieta, indica-se a ingestao de alimentos 
com menor teor de gordura. Essa abordagem e fundamental na 
educagao nutricional, pois envolve a remogao de gorduras visi- 
veis da carne, da pele do frango ou do peru, preferencialmente 
antes de cozinhar e definitivamente antes de comer. Outra con- 
duta seria retirar o oleo de alimentos enlatados e escolher pre- 
paragoes que contenham agua como veiculo, por exemplo, o 
atum. Deve-se utilizar leite semidesnatado em todas as prepa- 
ragoes como pudins e bolos. Reduzir a quantidade de oleos ve- 
getais na preparagao dos molhos e dos alimentos, preferindo o 
uso de oleo de soja ou canola, por apresentar maior quantidade 
de acidos graxos poli-insaturados omega 3 (acido graxo linole- 
nico). Utilizar azeite de oliva (gordura monossaturada) para 
preparo de saladas e molhos, por seu efeito benefico nas lipo- 
proteinas. 

A troca de alimentos propicia a mudanga da escolha, por 
exemplo, em vez de aperitivos com alimentos de alto teor de 
lipidios, como amendoim e nozes, preferir pipocas (prepara- 
das na panela com pouco oleo); escolher iogurtes congelados 
isentos de gorduras em vez de sorvetes. 

A exclusao envolve certos grupos de alimentos, como petis- 
cos amanteigados e salgadinhos, sendo especialmente dificil 
retirar da dieta da crianga alimentos prediletos ou aqueles que 
os amigos ou irmaos consomem muito. Nesse impasse, orien- 
ta-se a familia a diminuir a frequencia do consumo desse ali- 
mento em casa. 

0 habito da familia de consumir grandes quantidades de 
embutidos (salsicha, linguiga, mortadela e ovos) e industriali- 
zados (pipocas de micro-ondas ou do cinema, bolos, tortas, 
bolachas, lasanhas) tambem contribui para aumento do LDL- 
-c. 0 primeiro grupo de alimentos de origem animal e rico em 
colesterol e gordura, principalmente a saturada, enquanto o 
segundo grupo e rico em gordura e gordura trans. A solugao e 
diminuir a frequencia de consumo desses alimentos. 

Com a finalidade de reduzir a ingestao lipidica, deve-se op- 
tar por diminuir a ingestao de gorduras visiveis (limitando o 
consumo de oleos vegetais, margarina, temperos de salada, 
maionese, cremes, molhos e manteiga) e reduzir as gorduras 
invisiveis (limitando o consumo de alimentos panificados in- 


dustrializados, biscoitos, salgadinhos; carnes processadas; 
utilizar leite semidesnatado e derivados, escolher a carne mais 
magra e fazer prevalecer as preparagoes que nao necessitem 
de fritura (ferver, grelhar, cozinhar e assar). 0 conhecimento 
da alimentagao das criangas em casa e fundamental para in- 
terferir no habito familiar, pois a orientagao especifica para 
cada familia e o unico meio de conseguir o sucesso terapeutico. 

Modelo educacional parece facilitar o tratamento dietetico: 
o primeiro ponto a ser atingido e o conhecimento, por parte 
dos pais e do paciente, dos alimentos preferidos, identifican- 
do aqueles com altos teores de colesterol e gordura e os de alta 
quantidade de gorduras saturada e trans, aprendendo, assim, 
a trabalhar com esses novos conceitos. 0 segundo passo con¬ 
siste em ensinar os pais e o paciente como reduzir o consumo 
de colesterol, como diminuir a ingestao de gordura, como ma- 
nusear o balanceamento dos acidos graxos, como ler e enten- 
der os rotulos dos alimentos, como fazer substitutes ade- 
quadas, como fazer refeigoes fora de casa e como modificar 
receitas e menus. 

0 pediatra deve explicar ao paciente e a sua familia que o 
consumo diario de manteiga, margarina ou creme vegetal 
deve ser monitorado e limitado. Infelizmente, as melhores op- 
goes dispomveis no mercado brasileiro exigem maior poder 
aquisitivo para obtengao desses produtos. Por meio de novos 
processos de interesterificagao das gorduras do leite de vaca e 
dos oleos vegetais (milho), conseguiu-se aumentar a consis¬ 
tency da mistura sem a produgao de acidos graxos trans. A in- 
dicagao de margarinas enriquecidas com fitosterois limita-se 
aos pacientes dislipidemicos. 

As criangas com dislipidemias tambem sao orientadas a de- 
senvolver atividade fisica regular, seguindo as propostas des- 
critas para a populagao geral. Eficiente conduta terapeutica 
dietetica com objetivo de modificar o habito familiar e o estilo 
de vida da familia deve, sempre que possivel, ser complemen- 
tada por apoio psicologico e social para obtengao de sucesso 
pleno. 

Medicamentoso 

A terapia medicamentosa deve ser utilizada nas criangas 
maiores de 10 anos de idade que nao responderam adequa- 
damente apos 6 meses a 1 ano ao tratamento dietetico com 
mudanga do estilo de vida, permanecendo com valor plas- 
matico da fragao LDL-c acima de 190 mg/dL, ou acima de 
160 mg/dL com historia familiar de evento precoce, suge- 
rindo alto risco de desenvolver doenga cardiovascular pre- 
cocemente. 

Os medicamentos utilizados no tratamento das dislipide¬ 
mias atuam diretamente no aumento da excregao ou do meta- 
bolismo da fragao LDL-c, reduzindo a produgao dessa fragao. 

Os criterios para tratamento medicamentoso sao os mes- 
mos do consenso de 1992, porem a droga de primeira escolha e 
a estatina. Criangas com anormalidades do perfil lipfdico alia- 
das a presenga adicional de fatores de risco podem ter seu 
ponto de corte da concentragao serica de LDL-c reduzido 
(LDL-c > 160 mg/dL) para iniciar terapia medicamentosa. Sao 
considerados fatores de risco: 
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• historic familiar marcante de doenga ou evento cardiovascu¬ 
lar precoce; 

• associagao a concentragao de HDL-c abaixo do normal, valo- 
res elevados de triglicerides e presenga de particulas de LDL-c 
de tamanho pequeno; 

• associagao ao sobrepeso ou obesidade e sinais de smdrome 
metabolica; 

• presenga de outra condigao medica associada ao aumento do 
risco de aterosclerose, como diabete, aids, lupus eritematoso 
sistemico, transplante de orgao ou cancer; 

• presenga de hipertensao arterial; 

• tabagismo, assim como exposigao passiva ao fumo; 

• presenga de outros marcadores, como elevagao de homocis- 
teina e proteina C reativa. 

Estatinas 

Considerada a primeira opgao para o tratamento medicamento- 
so de dislipidemias em criangas e adolescentes. A estatina e urn 
inibidor da HMG-CoA redutase, que bloqueia a sintese do coles- 
terol. A redugao da biossmtese total do colesterol acarreta res- 
posta das celulas e dos orgaos, aumentando a sintese dessa en- 
zima e do receptor LDL-c. A concentragao serica de colesterol 
diminui a custa da remogao da fragao LDL-c aumentada no figa- 
do, decorrente do incremento dos receptores LDL-c. 

Essa medicagao parece baixar as concentragoes sericas de 
triglicerides em 15 a 25%, do colesterol total em 21 a 32%, a fra¬ 
gao LDL-c em 25 a 39% e incrementa a fragao HDL-c em 5 a 
10 %. 

Os efeitos colaterais das estatinas incluem hepatotoxicida- 
de com aumento das transaminases (geralmente transitorio), 
miotoxicidade com mialgia e/ou raramente rabdomiolise e 
ainda teratogenicidade. 

Adolescentes do sexo feminino em uso de estatinas devem 
estar devidamente orientadas quanto aos metodos contracep¬ 
tives. Podem ocorrer ainda interagoes medicamentosas com 
aumento do risco de toxicidade (macrolideos, antifungicos, 
inibidores da protease, bloqueadores do canal de calcio e ci- 
closporina), com diminuigao do nivel serico das estatinas (ri- 
fampicina, barbituricos, e carbamazepina). Sua eficacia e se- 
guranga em criangas e em adolescentes sao similares as 
encontradas em adultos. 

Deve-se monitorar a fungao hepatica e as enzimas muscu- 
lares. Queixas como insonia, cefaleia e sintomas gastrointesti- 
nais foram observados com o uso desse medicamento. Exis¬ 
tent estatinas aprovadas pela Food and Drug Administrations 
(FDA) nos EUA para o uso clinico pediatrico, como sinvastati- 
na, lovastatina, atorvastatina e pravastatina. 

A American Heart Association desenvolveu manual para 
uso de estatinas em criangas. Suas recomendagoes incluem os 
criterios de selegao (idade e concentragao serica de LDL-c), 
podendo ser influenciado pela presenga e magnitude de ou¬ 
tros fatores de risco para doenga cardiovascular, assim como a 
presenga de xantomas cutaneos. E importante incluir os pais e 
familiares na decisao do tratamento. Em geral, o tratamento 
nao deve ser iniciado antes dos 10 anos em meninos e antes da 
menarca nas meninas, devendo-se aguardar o estagio puberal 


de Tanner igual ou maior que II. Doenga hepatica, insuficien- 
cia renal, miopatia e gravidez constituem contraindicagoes 
para o tratamento medicamentoso com estatinas. 

Os pacientes em tratamento com estatinas devem ser mo- 
nitorados quanto a crescimento (estatura, peso, IMC), matu- 
ragao sexual e desenvolvimento (estadio puberal de Tanner). 
Dosagens laboratoriais bioqmmicas (CK, ALT e AST) devem 
ser realizadas a cada 3 ou 6 meses. A dieta deve ser monitora- 
da, estimulando o baixo teor de lipidio e deixando clara sua 
importancia para o sucesso do tratamento. As criangas devem 
ser aconselhadas sobre outros fatores de risco, como ganho de 
peso, tabagismo e sedentarismo. Embora haja estudos que 
mostrem seguranga e efetividade do tratamento com estati¬ 
nas em criangas, a ausencia de estudos em longo prazo leva 
essas recomendagoes a ser usadas com criterio. 

Considerapoes finais 

A dislipidemia representa urn dos disturbios nutricionais de- 
correntes da influencia genetica e e potencializada pelo habito 
alimentar e estilo de vida, acarretando modificagoes no meta- 
bolismo lipidico. 0 pediatra deve prevenir a ocorrencia, esti¬ 
mulando estilo de vida saudavel nas fases precoces de vida e, 
se necessario, diagnosticando, por meio de investigagao de fa¬ 
tores de risco. Se a doenga estiver instalada, deve introduzir a 
terapia nutricional, estimular a atividade fisica e monitorar o 
paciente. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conceituar a genese da arteriosclerose inicial na 
infancia. 

• Diagnosticar a dislipidemia. 

• Identificar a causa da dislipidemia. 

• Prevenir a dislipidemia. 

• Tratar a dislipidemia. 
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Definigao 

A obesidade exogena e um disturbs do metabolismo energeti- 
co, que acarreta acumulo excessivo de gordura corporal. Seu 
desenvolvimento ocorre pela associagao de fatores geneticos, 
ambientais e comportamentais. 1 ’ 2 

Epidemiologia 

Estilo de vida sedentario e maior consumo de alimentos com 
alta densidade energetica explicam o aumento expressivo da 
prevalencia de obesidade em paises desenvolvidos e em de¬ 
senvolvimento, incluindo todas as faixas etarias. 34 

A condigao nutricional da populagao brasileira mudou nas 
ultimas tres a quatro decadas, com ascensao do sobrepeso e 
da obesidade e declinio do deficit de peso. 

A Pesquisa de Orgamentos Familiares (2008-2009) 5 revelou 
que 33,5% das criangas de 5 a 9 anos estavam com excesso de 
peso, sendo que 16,6% dos meninos e 11,8% das meninas eram 
obesos. Foi detectado um salto no numero de criangas de 5 a 9 
anos com excesso de peso ao longo de 34 anos. Em 2008-2009, 
34,8% dos meninos estavam com o peso acima da faixa consi- 
derada normal pelos referenciais da Organizagao Mundial da 
Saude (OMS). Em 1989, esse percentual era de 15%, contra 
10,9% em 1974-1975. Observou-se padrao semelhante nas me¬ 
ninas, que apresentavam prevalencia de excesso de peso de 
8,6% na decada de 1970, passando para 11,9% no final dos anos 
1980 e chegando aos 32% em 2008-2009. Entre os adolescentes 
(10 a 19 anos) foi verificado percentual de 21,5% para o excesso 
de peso, oscilando entre 16 e 18% no Norte e Nordeste e entre 20 
e 27% no Sudeste, Sul e Centro-Oeste. A obesidade, que foi veri- 
ficada em 1/4 dos casos de excesso de peso nos dois sexos, teve 
distribuigao geografica semelhante. 0 aumento de peso em ado¬ 
lescentes de 10 a 19 anos foi continuo, nos ultimos 34 anos. No 
periodo de 1974-1975 a 2008-2009, a prevalencia do excesso de 
peso no sexo masculino aumentou de 3,7 para 21,7% e no sexo 
feminino, de 7,6 para 19%. Quanto a obesidade, tambem houve 
tendencia ascendente, indo de 0,4 para 5,9% no sexo masculi¬ 
no e de 0,7 para 4,0% no feminino, nesse periodo. 


Quadro clinico 

No obeso, a protrusao do abdome determina o deslocamento 
anterior do centro de gravidade corporal, com acentuagao da 
lordose lombar e aumento da inclinagao anterior da pelve. Es- 
sas modificagoes posturais propiciam alteragoes em estrutu- 
ras musculo-ligamentares das regioes gluteas e dos quadris, 
que irao influenciar na marcha e no aparecimento de deformi- 
dades distais, como os joelhos valgos e os pes pianos valgos. 6 0 
impacto provocado pelo excesso de peso nas articulagoes dos 
quadris, joelhos e tornozelos determina desenvolvimento de 
processos degenerativos, com dores articulares importantes. 

Alteragoes de pele sao bastante comuns na obesidade, 
como as estrias, que surgem em razao do esgargamento da 
pele provocado pelo excesso de tecido adiposo subcutaneo. 
Infecgoes fungicas e/ou bacterianas tambem ocorrem com 
muita frequencia nas regioes das dobras, facilitadas pela umi- 
dade local e pelo atrito com tecidos, especialmente os sinteti- 
cos. 7 A acantose nigricans , uma hiperpigmentagao da pele que 
surge principalmente nas axilas e no pescogo, pode ser detec- 
tada nos casos de obesidade com hiperinsulinismo. 8 

Criangas e adolescentes obesos costumam apresentar alte¬ 
ragoes do metabolismo da glicose, como resistencia insulinica, 
hiperinsulinemia e intolerance a glicose, que podem culminar 
com o diabete melito tipo 1? Esse tipo de diabete, habitual- 
mente observado em adultos, vem surgindo cada vez mais em 
individuos jovens, em razao do aumento da prevalencia de 
obesidade na infancia e na adolescencia. 10 A resistencia insuli¬ 
nica consiste na incapacidade do organismo de responder a 
agao da insulina. Para a manutengao da tolerancia normal a gli¬ 
cose, ocorre aumento compensators da secregao de insulina 
pelas celulas betapancreaticas, acarretando o hiperinsulinismo. 
Sao considerados normais os valores de glicemia de jejum abai- 
xo de 100 mg/dL e alterados, entre 100 e 126 mg/dL, com indi- 
cagao para o teste de tolerancia oral a glicose. 11 A resistencia in- 
sulinica pode ser avaliada pelo indice HOMA-IR (homeostasis 
model assessment of insulin resistance) 12 , que apresentaboa cor- 
relagao com o clamp euglicemico-hiperinsulinemico, conside- 
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rado o padrao-ouro para essa avaliagao. Esse indice e calculado 
utilizando-se uma formula, cujas variaveis sao os valores da gli- 
cemia e da insulinemia de jejum: HOMA-IR= glicemia jejum 
(mmol/L) x insulinemia de jejum (uU/mL)/22,5. 

Outra repercussao metabolica bastante comum na obesidade 
esta relacionada aos mveis adversos de lipidios. 13 As alteragoes 
mais frequentes do perfil lipidico consistem no aumento dos ni- 
veis de triglicerides (TG), na diminuigao da fragao HDL-coleste- 
rol (HDL-c) e composigao anormal do LDL-colesterol (LDL-c) 
(maior proporgao de particulas pequenas e densas, que sao mais 
aterogenicas). 

Tanto a pressao sistolica quanto a diastolica aumentam 
com o incremento do indice de massa corporal (IMC). 14 Ha re- 
lagao estreita entre pressao arterial e peso corporal, ocorrendo 
redugao da pressao arterial com a perda de peso. Alguns meca- 
nismos estao envolvidos no aumento dos mveis pressoricos 
na obesidade, como a resistencia insulinica, a hiperatividade 
do sistema nervoso simpatico, as alteragoes vasculares estru- 
turais e funcionais e a agao de protemas do sistema renina-an- 
giotensina secretadas pelo tecido adiposo. 15 A obesidade e 
uma das principais causas de hipertensao arterial em criangas 
e adolescentes, favorecendo complicagoes cerebrovasculares 
e cardiovasculares futuras. 16 A associagao entre obesidade, hi¬ 
pertensao arterial, dislipidemia (aumento de TG, diminuigao 
de HDL-c) e alteragoes no metabolismo da glicose (resistencia 
insulinica, intolerance a glicose ou diabete tipo 2) caracteriza 
a sindrome metabolica. A sindrome metabolica esta relaciona¬ 
da especialmente a adiposidade central (abdominal), com de¬ 
posits viscerais de gordura. 0 predominio de receptores beta- 
-adrenergicos nessa regiao explica a elevada atividade lipolitica, 
com grande produgao de acidos graxos livres. Esses acidos 
graxos livres atingem o figado pela circulagao portal e estimu- 
lam a sintese de VLDL-c e TG. A transference de TG para o 
LDL-c favorece a formagao de particulas pequenas e densas, 
que sao mais aterogenicas, e a diminuigao dos niveis series 
de HDL-c resulta da transference de colesterol do HDL para o 
VLDL. Os acidos graxos livres tambem agem em tecidos peri- 
fericos insulinodependentes, como o tecido muscular, compe- 
tindo com a captagao de glicose pelas celulas. Ocorre diminui¬ 
gao da sinalizagao da insulina, em nivel hepatic e periferico, 
com instalagao da resistencia insulinica e subsequente hipe- 
rinsulinemia compensator^. 17 

Ainda nao ha urn criterio bem estabelecido para o diagnos¬ 
tic de sindrome metabolica em criangas e adolescentes. Urn 
dos mais utilizados e o criterio da IDF (International Diabetes 
Federation), que se baseia na distribuigao central da gordura 
corporal (circunferencia abdominal > P90) e a presenga de 
dislipidemia, glicemia alterada e hipertensao arterial. 18 A pre- 
Valencia de sindrome metabolica, verificada em estudos com 
criangas e adolescentes obesos, varia em fungao do criterio 
diagnostic utilizado. 19 

A doenga gordurosa do figado nao alcoolica pode ser encon- 
trada em criangas e adolescentes obesos. 0 aumento de TG e 
acidos graxos livres circulantes contribui para o acumulo de 
gordura no figado, desencadeando a esteatose hepatica, que 
tern possibilidade de progredir para esteato-hepatite e cirrose 


hepatica. As lesoes hepaticas sao decorrentes de mecanismos 
combinados, que envolvem a resistencia insulinica e o estres- 
se oxidativo. Em geral, criangas e adolescentes com esteatose 
nao tern sintomas. Os casos com esteato-hepatite podem 
apresentar nauseas, desconforto no quadrante superior direi- 
to do abdome e hepatomegalia. 20 ’ 21 

Adolescentes obesas podem apresentar manifestagoes clini- 
cas da sindrome dos ovarios policisticos (SOP), que sao relacio- 
nadas ao hiperandrogenismo (hirsutismo, acne, irregularida- 
des menstruais) e a resistencia insulinica (obesidade central, 
acantose nigricans ). 0 diagnostic da SOP e dificil de ser feito 
em adolescentes, pela falta de criterios bem estabelecidos para 
essa faixa etaria e tambem pela presenga de ciclos menstruais 
irregulares, que podem ocorrer ate 2 anos apos a menarca. 0 
diagnostic nessa faixa etaria e baseado principalmente nos 
achados clinics e laboratoriais de hiperandrogenismo. 22 

Disturbios respiratorios sao comuns em obesos, em razao 
da deposigao de gordura na faringe e nas estruturas perifarin- 
geanas, que dificulta a passagem do ar pelas vias aereas supe- 
riores, e tambem pela restrigao na expansibilidade da caixa to- 
racica, provocada pelo excesso de tecido adiposo na regiao 
toracica. A apneia obstrutiva do sono caracteriza-se por episo- 
dios repetidos de pausas respiratorias durante o sono e multi- 
plos despertares. Costuma acarretar sonolencia diurna, deficit 
de atengao, dificuldade no aprendizado e aumenta o risco para 
o desenvolvimento de doengas cardiovasculares futuras. A 
confirmagao diagnostica e feita pela polissonografia. 23 

Diagnostico 

0 diagnostic da obesidade, geralmente, e feito por metodos 
antropometricos, que sao de facil aplicagao e baixo custo. 

0 peso e a estatura sao os dados rotineiramente utilizados. 
Com os dados de peso e estatura, calcula-se o IMC = Peso 
(kg)/Estatura 2 (m), que apresenta boa correlagao com a quan- 
tidade da gordura corporal. 

0 valor do IMC encontrado deve ser analisado, utilizando- 
-se urn referencial internacional como o da OMS (2006,2007). 24 
0 diagnostic do excesso de peso e baseado em percentis ou 
escores z do IMC/idade, como mostrado na Tabela 1. 


Tabela 1 IMC/idade 


Percentil 

Escore z 

0 a 5 anos 
incompletos 

5 a 20 anos 
incompletos 

> 85 e < 97 

> +1 e < +2 

Risco de 
sobrepeso 

Sobrepeso 

> 97 e < 99,9 

> +2 e < +3 

Sobrepeso 

Obesidade 

> 99,9 

> +3 

Obesidade 

Obesidade grave 


As pregas cutaneas, que fornecem indiretamente a quantidade 
de gordura corporal, tambem podem ser mensuradas. Ha ne- 
cessidade de treinamento adequado do profissional que ira 
realizar essas medidas, pois os erros sao muito frequentes. As 
mais utilizadas em criangas sao a tricipital e a subescapular. A 
espessura da prega cutanea (em milimetros) e obtida por meio 
de urn plicometro e deve ser comparada com valores de refe¬ 
renda, como os da OMS. 24 
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A circunferencia abdominal (CA) e um parametro impor- 
tante a ser avaliado no obeso, pois mede indiretamente os de- 
positos intra-abdominais de gordura. A adiposidade central 
(abdominal) esta relacionada ao maior risco para o desenvol- 
vimento de morbidades associadas a obesidade. A medida e 
realizada com uma fita inextensivel, no ponto medio entre a 
borda inferior da ultima costela e a borda superior da crista 
iliaca. Valores elevados da CA (a partir do percentil 90), em 
criangas e adolescentes, sao associados a alteragoes metaboli- 
cas, como resistencia insulinica, dislipidemias, hipertensao 
arterial e ao maior risco cardiovascular. 25 

Sempre que possivel, avaliar a composigao corporal do obe- 
so. 0 metodo considerado padrao-ouro para essa avaliagao e a 
absorciometria por dupla emissao de feixes de raio X ou DXA 
(i dual-energy X-ray absorptiometry ), que detecta a quantidade 
de massa magra e de massa gorda e fornece a distribuigao ana- 
tomica da gordura corporal. Trata-se de metodo pouco invasi- 
vo e bastante utilizado para essa finalidade. 2627 

Tratamento 

A abordagem multidisciplinar e considerada a maneira mais ade- 
quada para o tratamento da obesidade, porque, dessa forma, pre- 
tende-se contemplar seus diversos fatores etiologicos. A equipe 
de atendimento deve ser formada por pediatra, nutricionista, 
psicologo e educador fisico. 0 tratamento geralmente e de longa 
duragao, sendo fundamental a adesao do paciente a equipe. 

0 pediatra, ao realizar a anamnese, deve verificar a idade 
de inicio da obesidade e como esta evoluindo a doenga; os 
possiveis fatores desencadeantes e mantenedores; os antece- 
dentes familiares de obesidade, hipertensao arterial, dislipi- 
demias, diabete tipo 2 e doengas cardiovasculares; o nivel de 
atividade fisica desenvolvido pela crianga ou pelo adolescente; 
a presenga de disturbios de comportamento, escolaridade e di- 
namica familiar. 28 

Ao exame fisico, deve-se avaliar adequadamente a pressao 
arterial e detectar possiveis complicagoes existentes, como pro- 
blemas posturais, ortopedicos, dermatologicos e respiratorios. 

Os exames subsidiaries incluem a dosagem de TG, coleste- 
rol total e fragoes, glicemia e insulinemia de jejum, AST, ALT, 
gama-GT, US hepatico e avaliagao da composigao corporal, 
que pode ser realizada por DXA. 0 grau de resistencia insulini- 
ca pode ser determinado pelo HOMA-IR. 

0 acompanhamento nutricional visa a reeducagao alimen- 
tar, que deve ser feita de forma gradativa. Apos a anamnese 
alimentar e analise do dia alimentar habitual e/ou do registro 
alimentar de 3 dias, inicia-se a orientagao alimentar indivi- 
dualizada, de acordo com a idade, o desenvolvimento puberal 
e a presenga de comorbidades. Inicialmente, o paciente preci- 
sa ser orientado em relagao a determinados comportamentos, 
como: nao comer assistindo a TV ou fazendo outras atividades 
que desviem a atengao do alimento; prestar atengao a tudo 
que for ingerir; mastigar muito bem os alimentos; nao utilizar 
liquidos com o objetivo de auxiliar a deglutigao de alimentos 
mal mastigados, apenas apos a sua deglutigao; estabelecer as 
porgoes dos alimentos, sem repetigoes; respeitar os horarios 
das refeigoes e nao comer nos intervalos. 29 


0 consumo energetico deve ser reduzido paulatinamente, 
sempre com o cuidado de nao prejudicar o crescimento e o de¬ 
senvolvimento da crianga ou do adolescente. Os regimes rigi- 
dos sao contraindicados, pois podem levar a perda de massa 
muscular e a diminuigao da velocidade de crescimento. 

A qualidade da dieta tambem necessita ser observada, cor- 
rigindo-se a ingestao inadequada, principalmente de micro- 
nutrientes. 

Nos casos de aumento do LDL-c, recomenda-se a redugao 
do consumo de gorduras saturadas (< 7% do valor calorico to¬ 
tal da dieta), de gorduras trans (< 1% do valor calorico total da 
dieta) e de colesterol (< 200 mg/dia) e aumento do consumo 
de fibras soluveis. Deve-se considerar a terapeutica farmacolo- 
gica para os individuos com LDL-c persistentemente elevados 
(> 190 mg/dL sem outros fatores de risco para doengas cardio¬ 
vasculares ou > 160 mg/dL com outros fatores de risco presen- 
tes), apos sucessivas tentativas de modificagoes na dieta e no 
estilo de vida. 30 

Quando ocorrer aumento de TG e diminuigao do HDL-c 
(dislipidemia mais comum na obesidade), alem do controle de 
peso e de mudangas no estilo de vida, orienta-se a diminuigao 
da ingestao de carboidratos simples. As intervengoes farma- 
cologicas nao sao recomendadas para criangas com elevagao 
isolada de TG, a menos que seja muito acentuada (TG > 
400 mg/dL), em razao do elevado risco de pancreatite. 31 

Nas criangas obesas hipertensas, a redugao da quantidade 
de sodio na dieta e importante para a normalizagao dos niveis 
pressoricos. Recomenda-se ingestao maxima de 2,3 g/dia de 
sodio, que corresponde a aproximadamente 5 g de sal. 32 

Faz parte do tratamento da obesidade o incremento da ati¬ 
vidade fisica, que tern a finalidade de aumentar o gasto ener¬ 
getico e modificar o estilo de vida. 33 Sao varias as vantagens da 
atividade fisica: mudangas na composigao corporal (perda de 
massa gorda e preservagao ou aumento da massa magra); mo¬ 
dificagoes no perfil lipidico; diminuigao da resistencia insuli- 
nica; diminuigao da pressao arterial (exercicios leves e mode- 
rados); contribuigao para a melhora dos estados de ansiedade, 
depressao e baixa autoestima. 

A indicagao do tipo de exercicio fisico precisa respeitar as li- 
mitagoes e preferences de cada paciente para prevenir a perda 
de motivagao, que ocorre frequentemente. 0 programa de 
exercicios tern que ser desenvolvido de maneira gradativa, 
priorizando as atividades aerobicas e de baixo impacto para as 
articulagoes, realizadas regularmente. As atividades sedenta- 
rias (p.ex., horas gastas com TV, computador, videogame ) de- 
vem ser reduzidas para 2 h/dia. 

0 psicologo desempenha papel importante na equipe, for- 
talecendo e mobilizando o paciente para suportar o tratamen¬ 
to, que em geral e lento e com muitos insucessos. Para aqueles 
pacientes que apresentam disturbios emocionais mais graves, 
deve ser avaliada a necessidade de psicoterapia individual e/ 
ou familiar e tambem de acompanhamento psiquiatrico. 

0 atendimento em grupo, realizado paralelamente ao aten¬ 
dimento individual, beneficia muito os adolescentes, pois eles 
ja apresentam capacidade para entender as causas e conse¬ 
quences da obesidade. No grupo, eles tern oportunidade para 
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discutir as dificuldades e os problemas comuns, conseguem se 
fortalecer mutuamente e ficam mais incentivados a controlar 
o peso, praticar exercfcios fisicos, aumentar o convivio social, 
com melhora da autoestima e da adesao ao tratamento. 

A participagao da farmlia, modificando habitos alimentares 
e estilo de vida inadequados, e de fundamental importancia 
para o sucesso do tratamento da obesidade em criangas e ado- 
lescentes. 

Prognostico 

A obesidade e uma doenga de dificil controle, com altos per- 
centuais de insucessos terapeuticos e de recidivas, que acarre- 
ta serias repercussoes organicas e psicossociais, especialmen- 
te nas formas mais graves. 34 

Criangas e adolescentes obesos tern grande risco de persis- 
tirem obesos na fase adulta, com diminuigao da expectativa 
de vida, em razao do aumento da morbimortalidade por doen- 
gas cardiovasculares, diabete melito tipo 2, entre outras pato- 
logias associadas a obesidade. 35 36 0 risco de a obesidade na in¬ 
fancia continuar na vida adulta esta relacionado ao tempo da 
doenga e a sua gravidade. As taxas de remissao diminuem e o 
risco de persistence aumenta com o avango da idade e com a 
piora do grau do excesso de peso. 

Prevengao 

A prevengao da obesidade, na infancia, pode ser feita a partir 
dos cuidados primarios de saude 37 , tendo o pediatra papel de 
destaque ao realizar o monitoramento ponderoestatural. 
Quando for verificado aumento excessivo de peso em relagao a 
estatura em uma crianga, principalmente com pais obesos, 
deve ser realizada com maior enfase a orientagao nutricional 
para evitar o desenvolvimento da obesidade, pois, uma vez 
instalada, fica muito mais dificil a reversao do quadro. Cabe ao 
pediatra a promogao do aleitamento materno exclusivo nos 
primeiros 6 meses de vida e complementado ate os 2 anos, 
que protege contra o desenvolvimento da obesidade, o cuida- 
do com os alimentos complementares, tanto em relagao a ida¬ 
de de introdugao quanto a qualidade desses alimentos, assim 
como a observagao de disturbios da relagao mae-filho e da di- 
namica familiar, os quais, muitas vezes, interferem na esfera 
alimentar e contribuem para a instalagao e manutengao da 
obesidade na infancia. 

A participagao da farmlia e de fundamental importancia, no 
sentido de modificar habitos alimentares inadequados, ofere- 
cendo a crianga uma alimentagao saudavel, com maior consu- 
mo de frutas, legumes e verduras e redugao do consumo de 
alimentos com quantidades elevadas de agucar, sal, gorduras e 
de bebidas com baixo valor nutricional, como refrigerantes e 
sucos artificiais. A farmlia tambem deve diminuir o comporta- 
mento sedentario, estimulando a crianga para ter urn estilo de 
vida ativo. A troca de atividades sedentarias (tempo gasto com 
TV, computador, videogames ) por passeios ao ar livre, cami- 
nhadas, andar de bicicleta, com o envolvimento dos pais, deve 
ser sempre incentivada. 

As potenciais estrategias para o controle da obesidade ne- 
cessitam da atuagao de toda a sociedade (farmlia, escola, or- 


gaos governamentais, industria alimentfcia, sociedades cien- 
tfficas, rmdia), com o objetivo de modificar o ambiente 
“obesogenico”, que favorece a instalagao da obesidade em indi- 
viduos geneticamente predispostos. 

A prevengao do excessivo ganho de peso e mais barata, 
mais facil e mais eficiente do que o tratamento da obesidade e 
de suas comorbidades plenamente desenvolvidas. 

Desafios 

As graves consequencias da obesidade, as dificuldades para o 
seu controle, o aumento expressivo da sua prevalencia e o alto 
custo para a sociedade fazem desse disturbio nutricional rele- 
vante problema de saude publica, que precisa ser combatido 
desde idades bem precoces. Quanto mais idade tiver a crianga 
e maior for o excesso de peso, mais dificil sera a reversao do 
quadro, em razao dos habitos alimentares ja incorporados e 
das alteragoes metabolicas instaladas. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer as principals consequencias da obesidade. 

• Fazer o diagnostico do excesso de peso. 

• Tratar a obesidade e as comorbidades mais frequentes. 

• Entender a importancia da prevengao precoce do 
excesso de peso. 
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CAPITULO 8.1 


A NUTROLOGIA NA 

prevencao das doencas 

DO ADULTO - DOENCA 
CARDIOVASCULAR 

Maria Marlene de Souza Pires 


Definigao 

Sao definidas como doengas cronicas nao transmissiveis 
(DCNT) do adulto e que devem ser prevenidas na infancia: 
obesidade, diabete melito tipo 2 (DM2), hipertensao arterial 
sistemica (HAS), dislipidemia, doenga cardiovascular (DCV), 
osteoporose, sfndrome metabolica (SM) e cancer. As DCNT 
do adulto sao um dos grandes desafios para o seculo XXI, tan- 
to em termos de sofrimento humano quanto de prejuizo para 
a sociedade e economia dos paises, particularmente paises de 
baixa e media renda. 1 Nenhum governo pode ignorar o cres- 
cente fardo das DCNT, 2 ' 4 portanto, nutrigao, saude materna e 
infantil, entre outros fatores (genetica e ambiente) que sao de- 
terminantes para a prevengao dessas enfermidades, devem 
estar entre as prioridades das polfticas de saude. 5 0 aumento 
da prevalencia de DCNT do adulto e atribufdo principalmente 
a transigao nutricional que tern ocorrido nas ultimas deca- 
das. 3 ' 5 0 conceito de transigao nutricional concentra-se em 
grandes alteragoes tanto na dieta quanto nos padroes de ativi- 
dade e inatividade fisica. 0 mundo tern passado por uma nota- 
vel mudanga no comportamento alimentar, padroes de ativi- 
dade e inatividade fisica, composigao corporea e prevalencia 
de DCNT e, entre elas ha que se destacar a DCV como uma das 
principais causas de morte em todo o mundo. 

Apesar dos enormes esforgos que tern sido empreendidos 
nas ultimas decadas para o esclarecimento de sua patogenese e 
tratamento, bem como a sua prevengao na populagao e em nivel 
individual e global, ainda sao necessarias novas pesquisas. 6 A 
identificagao dos fatores de risco intimamente relacionados 
com a transigao nutricional, das alteragoes na composigao e in- 
gestao de alimentos e bebidas e da atividade fisica reduzida, que 
levam a aterosclerose, bem como da necessidade de interven- 
goes para modificagao de estilo de vida associado a tratamento 
farmaceutico, e abase das polfticas de prevengao. 1 ’ 36 ' 8 

Epidemiologia 

Globalmente, estima-se que o numero anual de obitos por doen¬ 
gas infecciosas devera diminuir, no entanto, o numero anual de 


obitos por DCNT devera aumentar para 52 milhoes em 2030. 1 
Em 2012, as principais causas de mortes por DCNT foram: 

• DCV (17,5 milhoes - 46,2%); 

• canceres (8,2 milhoes - 21,7%); 

• doengas respiratorias, incluindo asma e doenga pulmonar 

obstrutiva cronica (4 milhoes -10,7%); 

• DM2 (1,5 milhao - 4%)T 9 

Essas quatro principais DCNT foram responsaveis por 82% 
das mortes globais. Mais de 3 milhoes dessas mortes ocorre- 
ram antes de 60 anos de idade e poderiam ter sido preveni¬ 
das. 1 Mundialmente, incluindo o Brasil, as DCV constituem a 
principal causa de morte, 110 e e bem conhecido que criangas e 
adolescentes com fatores de risco cardiovascular tern aumen- 
tada sua taxa de progressao da aterosclerose na idade adul- 
ta. 3 ’ 411 Entre esses fatores de risco, estao o excesso de peso e o 
estilo de vida inadequado. 4 

A prevalencia de sobrepeso e obesidade esta aumentando 
em todo o mundo, afetando todos os grupos de idade, e essas 
condigoes na infancia sao preditivas de obesidade, com todas 
suas consequencias, em adultos. 4 No Brasil, o sobrepeso e a 
obesidade tern aumentado em todas as faixas etarias, incluin¬ 
do criangas e adolescentes. A Pesquisa de Orgamentos Fami- 
liares (POF) de 2008-2009 4 mostrou dados contundentes em 
relagao ao aumento da prevalencia de sobrepeso e obesidade 
em criangas (5 a 9 anos de idade) e adolescentes (10 a 19 anos 
de idade) de 1974/1975 para 2008/2009. Durante esse perfo- 
do, a prevalencia de sobrepeso aumentou de 10,9% para 
34,8% no sexo masculino e de 8,6% para 32% para o sexo fe- 
minino em criangas de 5 a 9 anos, e em adolescentes de 3,7% 
para 21,7% no sexo masculino e de 7,6% para 19,4% para o 
sexo feminino. 4 A prevalencia de obesidade tambem seguiu 
esse curso, com aumento do peso em criangas de 5 a 9 anos de 
idade de 2,9% para 16,6% no sexo masculino e 1,8% para 
11,8% no sexo feminino, e em adolescentes tambem houve au¬ 
mento expressivo da prevalencia de obesidade, de 0,4% para 
5,9% no sexo masculino e 0,7% para 4% no sexo feminino. 4 
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Infelizmente, os novos dados da Pesquisa Nacional de Sau- 
de (PNS-IBGE/2015) referente a 2013 mostram resultados 
pessimistas em brasileiros com 18 anos ou mais. 3412 Compa- 
rando os dados da prevalencia de excesso de peso e obesidade 
na POF 2002-2003/2008-2009 com a PNS-IBGE 2013, obser- 
vou-se aumento da prevalencia de sobrepeso e obesidade em 
ambos os sexos, com maior expressividade no sexo feminino. 3 
Durante esse periodo, o sobrepeso aumentou de 42,4% para 
57,3% no sexo masculino e de 42,1% para 59,8% no sexo femi¬ 
nino. 3 Aumento similar foi observado na prevalencia da obesi¬ 
dade nesse mesmo periodo: 9,3% para 17,5% no sexo masculi¬ 
no e 14% para 25,2% no sexo feminino. 3 

A prevalencia de obesidade abdominal, obtida por meio da 
medida da circunferencia abdominal (CA) na populagao brasi- 
leira com 18 anos ou mais, mostrou dados contundentes, com 
maior expressao no sexo feminino, considerando este urn fa- 
tor de risco a mais para a gestante e seu filho. 3 A obesidade ab¬ 
dominal esta presente em 52,1% no sexo feminino e 21,8% no 
sexo masculino. 3 Em relagao a outros fatores de risco para 
DCV, como HAS, tabagismo, baixa atividade fisica, baixo con- 
sumo de frutas e legumes, entre outros, que sao preditivos de 
aterosclerose subclinica, a mesma pesquisa estima que a pre¬ 
valencia de HAS e de 22,3%, sendo 25,3% no sexo masculino e 
19,5% no sexo feminino. 3 

Em suma, a morbidade e a mortalidade associadas a DCV 
continuam a infligir urn pesado fardo para os pacientes, suas 
famflias e o sistema nacional de saude, sendo necessaria uma 
abordagem focada na sua prevengao com base em interven- 
goes baseadas em evidences. 1 

Fatores de risco para as doengas 
cardiovasculares 

Historico familiar 

Uma historia familiar positiva (HFP) de DCV precoce em pa- 
rentes de l e grau confere urn risco aumentado de acidente vas¬ 
cular cerebral (AVC) e doenga arterial coronariana (DAC). 13 
Pesquisas tern apontado que a HFP deve ser utilizada como 
urn dos marcadores para o risco de DCV e pode servir como 
uma ferramenta na identificagao de individuos com alto risco 
de desenvolver essa enfermidade e, assim, ajudar na estratifi- 
cagao de risco, intervengao e prevengao da DCV. 1314 

Os individuos com hipercolesterolemia familiar nao trata- 
da tern ate 100 vezes mais risco de desenvolver aterosclerose e 
DCV no inicio da idade adulta em comparagao com individuos 
nao afetados. 1516 0 risco sera tanto maior quanto mais jovem 
for o familiar afetado, e tambem quanto maior for o numero de 
familiares de l e grau acometidos. Cabe ressaltar que a historia 
familiar deve ser sempre atualizada. Tambem sao incluidas 
nesse historico familiar as informagoes sobre obesidade, HAS, 
dislipidemias, DM2 e tabagismo. 1315 ' 17 

Obesidade e morbidades associadas 
A obesidade tern papel central no desenvolvimento das reper- 
cussoes adversas que compoem a SM, reconhecido fator de 
risco para o DM2 e as DCV. 18 0 principal interesse no tratamen- 
to da SM como uma entidade clinica e que a adigao dos seus 


componentes aumenta drasticamente o risco de aterosclero¬ 
se. 18 Nesse contexto, o tecido adiposo desempenha urn papel 
central, juntamente com uma microbiota intestinal desequili- 
brada, evidencia esta que se tornou relevante nos ultimos 
anos. 0 aumento da adiposidade visceral central, a adigao de 
dislipidemia e a disfungao endotelial aumentam ainda mais os 
fatores de risco. 18 Ha ainda que se ressaltar a presenga da doen¬ 
ga hepatica gordurosa nao alcoolica (DHGNA), que aumenta 
expressivamente o risco de urn evento cardiovascular. 19 

Resultados de estudos que analisaram a contribuigao da 
adiposidade na aterosclerose de carotida, em individuos com 
e sem SM, demonstraram que a obesidade promove clusters 
de fatores de risco cardiovascular. 18 Esse cluster de fatores de 
risco cardiometabolico inclui obesidade abdominal, resisten- 
cia a insulina, dislipidemia aterogenica, triglicerides (TG) se- 
ricos elevados, apolipoproteina (apo) B, aumento de particu- 
las de lipoprotemas de baixa densidade (LDL-colesterol), 
redugao do nivel de colesterol da lipoproteina de alta densida¬ 
de (HDL-colesterol) e urn estado pro-trombotico e pro-infla- 
matorio. 19 ’ 20 

Obesidade materna, na crianga e no 
adolescente 

Saude materna e infantil deficiente tern sido associada a urn 
risco aumentado de DC NT, incluindo obesidade, DM2, SM, 
DCV, entre outras. Alem disso, restrigao do crescimento fetal, 21 
efeitos adversos no nascimento e inadequado crescimento na 
infancia tern sido associados com o aumento risco de desen¬ 
volvimento de DCNT do adulto, entre elas, a DCV. 22,23 Estudos 
tern reportado que exposigoes adversas durante periodos criti- 
cos de plasticidade (desenvolvimento fetal e infantil) podem 
alterar a expressao genetica e reestruturar permanentemente 
os tecidos do organismo, redefinindo, assim, metabolismo e 
fungao, com consequencias em longo prazo. 2124 Alguns dados 
sugerem que as criangas com baixo peso ao nascer (BPN) 
mostram urn aumento nos depositos de gordura abdominal e 
niveis mais altos de algumas adipocitocinas, em comparagao 
com criangas com peso de nascimento adequado. 21 Essas adi¬ 
pocitocinas sao responsaveis pela inflamagao no tecido adipo¬ 
so e intravascular. 21 Em urn estudo realizado em uma popula¬ 
gao holandesa, incluindo criangas expostas a fome durante o 
2- e o 3 e trimestres da gravidez, verificou-se que essas criangas 
apresentaram maior prevalencia de HAS, TG elevado e CA au- 
mentada. 21 A obesidade materna, o ganho de peso inadequado 
e a adiposidade estao associados com resultados negativos 
para as mulheres, com prejuizos para a gestante e o feto, in¬ 
cluindo aumento do risco de diabete melito gestacional 
(DMG), pre-eclampsia, parto prematuro, obitos fetais e baixas 
taxas de amamentagao e de crescimento fetal. 25 26 

Portanto, tanto a obesidade materna quanto a infantil e a do 
adolescente devem ser consideradas como importantes proble- 
mas de saude publica em todo o mundo e urn dos principals fa¬ 
tores de risco para o desenvolvimento de DCV, HAS, dislipide¬ 
mia e alteragoes no metabolismo da glicose. Alem de obesidade, 
BPN e outro fator de risco independente associado com o de¬ 
senvolvimento de DCV e DM2. 21 Na crianga e no adolescente, 
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componentes da SM, como adiposidade central, resistencia in- 
sulinica, hiperinsulinemia, hipertensao arterial e anormalida- 
des no perfil das lipoproteinas, tambem podem se sobrepor, au- 
mentando o risco para as DCV. 27 Pesquisas tern mostrado que 
criangas obesas e com valores elevados de CA apresentam 
maior risco para o desenvolvimento da SM quando adultas. 
Portanto, ha que se considerar que a obesidade abdominal e urn 
importante fator de risco para DCV, com forte associagao entre 
SM na infancia e SM na fase adulta. 27 ' 29 Adiposidade (sobrepe- 
so, obesidade e obesidade abdominal) e, portanto, urn podero- 
so fator de risco para a DCV e e reconhecido nas diretrizes de 
rastreio e tratamento da obesidade para adultos e criangas. 30 

A resistencia insulinica tambem tern importante papel nas 
alteragoes das lipoproteinas, como o aumento dos niveis de 
TG e LDL-colesterol e a diminuigao do HDL-colesterol. Dados 
obtidos do Bogalusa Heart Study mostraram que criangas obe¬ 
sas, quando comparadas com criangas de peso adequado, ti- 
nham maiores chances de apresentar niveis elevados de coles- 
terol total, LDL-colesterol e TG, alem de hiperinsulinemia. 31 ’ 32 

Hipertensao arterial sistemica 
A elevagao da pressao arterial desempenha urn papel motor 
na ativagao de crescimento do ventriculo esquerdo por meio 
de sobrecarga hemodinamica cronica e aumento da pressao 
central. 33 A hipertrofia ventricular esquerda (HVE) de forma 
independente preve aumento da morbidade e mortalidade 
por DCV. 34 Durante as ultimas decadas, evidences de estu- 
dos epidemiologicos e clinicos tern indicado que a presenga 
de adiposidade e urn forte preditor de HVE. 34 As pesquisas 
do Bogalusa Heart Study observaram que o indice de massa 
corporea (IMC) tern urn impacto maior sobre HVE do que a 
pressao arterial (PA). Esses resultados suportam a nogao de 
que a influence adversa em longo prazo dos niveis aumenta- 
dos de IMC e da PA no desenvolvimento de HVE comega na 
infancia, e que o duplo fardo da adiposidade excessiva e PA 
elevada afeta o ventriculo esquerdo cumulativamente du¬ 
rante a vida. 34 

Dislipidemias 

Grandes estudos de coorte tern demonstrado que o tabagismo 
e a dislipidemia sao os dois fatores de risco mais importantes 
para o infarto do miocardio, seguido de DM2, HAS e obesida¬ 
de. 6 Dentre esses fatores, muitos estudos longitudinais ja veri- 
ficaram significativas correlagoes entre perfil lipidico altera- 
do, 14 ’ 17 ou seja, LDL-colesterol e TG aumentados, HDL-colesterol 
reduzido e eventos coronarianos. 615 ’ 28 ’ 35 ' 39 Hoje em dia, a redu¬ 
gao dos niveis de LDL-colesterol continua a ser o principal alvo 
para a prevengao primaria de doengas cardiovasculares, 6 sen- 
do marcador de DAC. Os resultados do Attica Study sugerem 
que, a semelhanga de outras populagoes norte-americanas e 
europeias, a dislipidemia e urn forte fator de risco para DCV. 6 
Portanto, uma vez que existe uma grande quantidade de dados 
sobre as principais causas de DCV, e nao ha uma evidence ine- 
quivoca de que a modificagao dos fatores de risco pode reduzir 
a mortalidade, aumentar a esperanga de vida e a qualidade de 
vida, sao necessarios pianos e estrategias de saude publica efi- 


cazes, baseados em evidences e capazes de estimar correta- 
mente o risco de DCV. 6,40 

Considerando que o colesterol serico geralmente apresenta 
comportamento padrao ao longo da vida, reforga-se a impor¬ 
tance da avaliagaodo perfil lipidico nas criangas e nos adoles- 
centes, especialmente naqueles que apresentam fatores de 
risco para as DCV. 639 Diante da gravidade do cenario mundial, 
a The National Lipid Association recomenda o rastreamento 
do colesterol universal a partir de 2 anos de idade em pacien- 
tes com historia de DCV em parentes de 1 Q grau. 1438 

Dieta, atividade fisica e sedentarismo 
A inflamagao cronica e conhecida por desempenhar urn papel 
significativo na fisiopatologia de numerosas doengas cronicas, 
entre elas a DCV. Assim, o impacto de fatores dieteticos sobre 
a inflamagao pode fornecer a chave na redugao do risco de 
doenga cronica. 41 0 consumo em excesso de alimentos com 
acidos graxos saturados e gordura trans esta associado a risco 
de DCV, aumento dos niveis sericos LDL-colesterol, redugao 
do HDL-colesterol e aumento da lipoproteina (mudangas pro- 
-inflamatorias, disfungao endotelial). Por outro lado, efeitos 
protetores e menor risco para desenvolver DCV estao associa- 
dos ao consumo de dietas ricas em gorduras insaturadas 
(mono e poli-insaturadas). Niveis mais adequados de coleste¬ 
rol e TG sericos sao observados em populagoes com habito de 
consumir peixe regularmente, assim como o consumo de oleo 
de oliva e relacionado aos melhores niveis de HDL-colesterol. 42 

A atividade fisica esta associada a resultados positivos para 
a saude, enquanto a inatividade fisica esta relacionada a urn 
maior risco de varios problemas de saude, incluindo obesida¬ 
de e DCV. 43 A atividade fisica tern sido reconhecida como urn 
comportamento fundamental de saude em criangas, sendo re- 
comendada para criangas e adolescentes a pratica da ativida¬ 
de fisica de intensidade moderada a vigorosa com duragao de 
60 minutos por dia. 44 Em relagao a atividade fisica e DCV, sao 
raros os estudos encontrados na literatura com o foco em 
criangas e adolescentes. 9 45 ' 47 Muitos deles apresentam proble¬ 
mas metodologicos, principalmente relacionados a selegao da 
amostra e mensuragao da atividade fisica, dificultando estabe- 
lecer clara relagao de causa e efeito entre atividade fisica e per¬ 
fil de lipoproteinas. Dados do Muscatine Study 48 mostraram 
que estudos longitudinais desde a infancia ate a adolescencia 
tern o potencial de definir mudangas nos fatores de risco de 
DCV e podem fornecer informagoes sobre a previsao de futu- 
ras DCV. Foram avaliadas aptidao aerobia, forga muscular, ati¬ 
vidade vigorosa e sedentarismo, maturagao, pressao arterial, 
lipidios e composigao corporea em 125 criangas saudaveis por 
urn periodo de 5 anos (idade media de inicio do estudo, 10,5 
anos). Todos os individuos estavam em pre-puberdade preco- 
ce ou na linha de base. Apos o ajuste para idade e sexo e consi¬ 
derando os efeitos de confusao de crescimento e maturagao, 
foram examinadas as alteragoes na aptidao e na atividade du¬ 
rante os primeiros 4 anos do estudo. Os resultados mostraram 
que o aumento de aptidao fisica pode ajudar a reduzir a preva¬ 
lence de obesidade na adolescencia e provocar mudangas be- 
neficas na relagao CT/HDL-colesterol e no LDL-colesterol. 48 
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Estrategias de prevengao da doenga 
cardiovascular 

Pesquisas tern mostrado que os fatores de risco para DCV sao 
multifatoriais, sendo alguns modificaveis e outros nao modifi¬ 
caveis (idade, hereditariedade e sexo). Os fatores de risco mo¬ 
dificaveis para DCV sao comportamentais, relacionados a in- 
gestao de dieta rica em gordura saturada, carboidrato simples e 
sodio, inatividade fisica, tabagismo e consumo excessivo de al- 
cool, bem como cuidados relacionados aos primeiros mil dias e 
infancia e adolescencia. 45 ’ 49 Diante desse quadro, a puericultu- 
ra e urn cenario promissor para intervengao comportamental 
com foco na prevengao, durante a infancia, de DCNT do adulto. 
Apesar das diferengas na organizagao e na prestagao de servi- 
gos de puericultura ao redor do mundo, essa forma de aborda- 
gem e considerada uma definigao importante para prevengao, 
quando realizada adequadamente. Os cuidados de puericultu¬ 
ra sao fontes de saude, confianga, informagao, intervengao e 
relacionamento com a famflia. Alem disso, podem tambem 
vincular criangas e famflias aos recursos da comunidade, for- 
necendo urn apoio adicional para a construgao e a manutengao 
de comportamento saudavel, relacionados aos habitos de vida. 

0 pediatra deve estar atento as 15 competencias para otimi- 
zar a sua puericultura: 50 

1. Monitoragao do crescimento. 

2. Monitoragao do desenvolvimento neuropsicomotor. 

3. Avaliagao/monitoragao da visao/audigao. 

4. Avaliagao ortopedica (quadril, coluna, marcha). 

5. Orientagao nutricional. 

6. Saude bucal. 

7. Saude cardiovascular. 

8. Saude ossea/protegao solar. 

9. Atividade fisica. 

10. Saude escolar. 

11. Imunizagoes. 

12. Lesoes nao intencionais. 

13. Seguranga alimentar. 

14. Ecopediatria. 

15. Papel da famflia e dos brinquedos. 

Para tanto, o pediatra deve se apoiar e se atualizar por meio da 
literatura medica e da epidemiologia e atuar segundo os con- 
sensos e protocolos institufdos. Ao cumprir esses pontos, a 
prevengao da DCV podera ser atendida adequadamente. A in- 
clusao dessas 15 competencias do pediatra na puericultura e 
prioritaria, tendo em vista que elas estao ligadas a nutrigao, di- 
reta ou indiretamente, e seu foco principal e promover a saude 
e evitar agravos que possam interferir no processo do cresci¬ 
mento e desenvolvimento da crianga. Atitudes na tomada de 
decisao incluem: 

• informar e orientar a mae sobre seu estado nutricional e de 
seu filho e os riscos; 

• reforgar a importancia da sua dieta e a do seu filho; 

• orientar sobre os riscos do leite de vaca e a importancia do ki¬ 
te materno (LM); 

• na ausencia do LM, informar que a melhor escolha e a formu¬ 
la infantil; 


• orientar sobre introdugao adequada de alimentos comple- 

mentares, banho de sol e protegao solar, qualidade do sono, 

brincadeiras e brinquedos, vitamina D e ferro, entre outros. 50 

A orientagao e os cuidados ja devem iniciar na consulta pre- 
-natal, com orientagoes a gestante quanto a nutrigao, estado 
nutricional, atividade fisica e habitos de vida. 0 ambiente, no 
momento da concepgao e durante a gestagao, influencia de 
forma permanente a estrutura, a fungao e o metabolismo dos 
orgaos-chave, conduzindo a urn risco aumentado, para a ges¬ 
tante e seu filho, de doengas como obesidade, DM2, DCV, 
HAS, entre outras. 51 

Ao nascimento, os cuidados devem ser mantidos com o 
acompanhamento da lactante e do lactente mensalmente no 1 Q 
ano e bimestralmente no 2 e ano de vida, para uma adequada 
monitoragao do crescimento e desenvolvimento. A monitora¬ 
gao rigorosa do crescimento e desenvolvimento e importante, 
tendo em vista que os dois primeiros anos de vida sao funda¬ 
mental e considerados crfticos, quando a promogao da saude 
e a ocorrencia de agravos podem ter consequencias positivas 
ou negativas em curto, medio e longo prazo, segundo os con- 
ceitos de programagao metabolica (PM). A orientagao nutri¬ 
cional e o estfmulo a urn habito de vida ativo, entre outras 
agoes, podem intervir positivamente, prevenindo, reduzindo 
ou postergando morbidades que, alem de interferirem no cres¬ 
cimento, podem desencadear DCNT do adulto. 2251 0 conceito 
de PM, no qual urn agravo ou insulto em fases precoces da 
vida, consideradas crfticas para o crescimento/desenvolvi- 
mento, pode causar indugao, delegao ou desenvolvimento de- 
bilitado de uma estrutura somatica ou alteragao fisiologica 
com consequencias na saude em longo prazo, esta cada vez 
mais sedimentado. 22 ’ 52 Com o avango dos conhecimentos so¬ 
bre os mecanismos epigeneticos, ou seja, sobre a forma como 
o ambiente influencia o fenotipo, tornou-se mais relevante a 
hipotese de que e possfvel intervir no risco de desenvolvimen¬ 
to de algumas doengas. Assim, a adequada nutrigao, incluindo 
o aleitamento materno como prioridade, o afeto e o estfmulo a 
urn estilo de vida ativo e saudavel sao fundamentals. 22 ’ 52 ’ 53 

A qualidade e a quantidade dos nutrientes e cuidados ge- 
rais recebidos pela gestante, feto, recem-nato, lactante e lac¬ 
tente influenciam o seu crescimento/desenvolvimento e o 
aparecimento de DCNT do adulto. 22 52 53 0 estado nutricional 
materno e urn dos pilares determinantes na programagao me¬ 
tabolica e na composigao corporea fetal. 22 ’ 5253 Intervengoes 
precoces devem ser direcionadas a nutrigao apropriada antes 
e durante a gravidez, a promogao do aleitamento materno, a 
prevengao de ganho rapido de peso durante a infancia e a pro¬ 
mogao de urn estilo de vida saudavel. 16 ’ 22 ’ 52 53 

A puericultura feita adequadamente com foco na preven¬ 
gao primaria deve ser estimulada com o objetivo de promover 
mudangas de estilo de vida e dieta na populagao em geral. Os 
Departamentos Cientfficos de Nutrologia e de Aleitamento 
Materno da Sociedade Brasileira de Pediatria (SBP) adotam a 
recomendagao da OMS e do Ministerio da Saude (MS) para 
que seja mantido o aleitamento materno exclusivo ate os 6 
meses de idade. A partir desse perfodo, esta indicada a intro- 
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dugao da alimentagao complementary e deve-se estimular a 
manutengao do aleitamento materno ate os 2 anos de idade 
ou mais, de acordo com a vontade da mae e da crianga, lem- 
brando e pontuando que essa continuidade deve ser nutritiva. 
E importante ressaltar que o consumo precoce de alimentos 
complementares interfere negativamente na manutengao do 
aleitamento materno. 51 

A introdugao da alimentagao complementar deve ser varia- 
da e balanceada, de acordo com as recomendagoes da pirami- 
de alimentar para cada faixa etaria, destacando-se os seguin- 
tes aspectos: 

• equilibrar a ingestao energetica com as necessidades de ener- 
gia para o crescimento e desenvolvimento normais; 

• fazer substitutes apropriadas para manter o peso corporeo 
adequado ou perder peso, quando necessario; 

• estimular o consumo de frutas, legumes, verduras, graos inte¬ 
gral, peixes, aves e carnes vermelhas magras; 

• ate 2 anos, nao restringir a ingestao de gorduras; 

• apos 2 anos, limitar a ingestao de alimentos ricos em gorduras 
saturadas (< 10% das calorias/dia), colesterol (< 300 mg/dia) 
e acidos graxos trans; 

• limitar a ingestao de sal (< 5 g/dia) e agucar. 2 ’ 51 ’ 54 

Saude escolar, saude ossea e atividade fisica 

Os programas de saude escolar, que, alem da atividade fisica, 
tambem dispoem de cantinas e cardapios nutricionais sauda- 
veis, 51 devem ter estrategias com foco na promogao da saude. 
Antes da orientagao da programagao de exercicios fisicos e da 
dieta correta para essa pratica (criangas e adolescentes), de¬ 
vem ser investigados: 

• exame fisico e avaliagao do estado nutricional; 

• atividade fisica desenvolvida por eles no ambiente escolar e 
fora dele; 

• atitude da familia quanto a participagao em programas de 
exercicios fisicos, jogos, brincadeiras; 

• acesso da crianga ou do adolescente a locais proprios para a 
pratica de exercicios fisicos; 

• tempo gasto pela crianga ou pelo adolescente em atividades 
sedentarias; 

• idade relacionada a atividade fisica escolhida. 9 ’ 51 

Apos a anamnese e o exame fisico, deve ser orientada ativida¬ 
de fisica moderada a intensa durante, no minimo, 60 minutos 
diarios; essa atividade fisica deve ser ludica. Para os adoles¬ 
centes, tambem sao recomendados exercicios de resistencia 
(10 a 15 repetigoes) de moderada intensidade, combinados 
com atividade aerobica; deve-se tambem limitar o tempo gas¬ 
to com atividades sedentarias para 2 horas diarias (p.ex., TV, 
computador, videogames , tempo ao celular). 51 

Apesar de serem necessarios mais estudos de longo prazo 
em criangas e adolescentes para se conhecer claramente o pa- 
pel da atividade fisica nas modificagoes do perfil lipidico, esta 
bem estabelecido o beneficio do exercicio fisico no controle do 
peso corporeo para os individuos com obesidade. Estilo de 
vida fisicamente ativo na infancia, alem dos beneficios a sau¬ 
de, predispoe a maior atividade fisica na vida adulta. 51 


Alem de atividade fisica, alimentagao e qualidade do sono, 
outro fator importante e agravante e o tabagismo. E importan¬ 
te alertar sobre os maleficios do tabagismo sobre a saude car¬ 
diovascular. Essa orientagao deve incluir alertas sobre tabagis¬ 
mo dos pais e os efeitos de ser fumante passivo (em casa, na 
escola, no trabalho). 55 

Desafios 

Reconhecendo o impacto das DCNT do adulto sobre a saude do 
ser humano e as consequencias em nivel social e economico, os 
lfderes mundiais adotaram uma declaragao politica com com- 
promissos fortes para enfrentar o fardo mundial das DCNT do 
adulto. Urn deles foi o desenvolvimento do Plano de Agao Glo¬ 
bal da OMS para prevengao e controle de doengas nao transmis- 
siveis 2013-2020, incluindo 9 metas globais, as quais tern como 
foco a importancia de priorizar agoes para reduzir o uso nocivo 
do alcool, atividade fisica insuficiente, ingestao excessiva de sal, 
tabagismo, prevenir/controlar a HAS, obesidade e DM2: 49 

• Meta 1 - Redugao relativa da mortalidade geral por DCV, can¬ 
cer, DM2 ou pelas doengas respiratorias cronicas em 25%. 

• Meta 2 - Redugao relativa do uso nocivo do alcool em pelo 
menos 10%, conforme o caso, no contexto nacional. 

• Meta 3 - Redugao relativa da prevalencia de atividade fisica 
insuficiente emlO%. 

• Meta 4 - Redugao relativa da media populacional de ingestao 
de sal ou sodio em 30%. 

• Meta 5 - Redugao relativa da prevalencia de tabagismo em 
30%, em pessoas com 15 anos ou mais. 

• Meta 6 - Redugao relativa de 25% na prevalencia de HAS ou 
contengao da prevalencia de HAS, dependendo das circuns- 
tancias do pais. 

• Meta 7 - Bloqueio do aumento da DM2 e da obesidade. 

• Meta 8 - Tratamento farmacologico e aconselhamento (in¬ 
cluindo o controle glicemico) de pelo menos 50% das pessoas 
que o necessitam para prevenir ataques cardiacos e acidentes 
cerebrovasculares. 

• Meta 9 - 80% de disponibilidade de tecnologias basicas e me- 
dicamentos essenciais, incluidos os genericos, necessarios 
para tratar as principais DCNT, acessiveis em centros publi- 
cos e privados. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar doengas cronicas nao transmissfveis (DCNT) 
do adulto que devem ser prevenidas na infancia. 

• Identificar fatores de risco para DCNT, principalmente 
fatores de risco para doenga cardiovascular (DCV). 

• Identificar quais fatores de risco sao preveniveis e quais 
nao sao. 

• Conhecer o papel da obesidade no desenvolvimento 
das repercussoes adversas relacionadas a DCV. 

• Conhecer o papel da adiposidade visceral e sua relagao 
com a DCV. 

• Identificar a resistencia insulinica e seu papel nas 
alteragoes das lipoprotefnas, como o aumento dos 
nfveis de TG e LDL-colesterol e a diminuigao do HDL- 

-colesterol. 
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• Saber que a elevagao da pressao arterial desempenha 

um papel motor na ativagao de crescimento do 
ventrfculo esquerdo por meio de sobrecarga 
hemodinamica cronica e aumento da pressao central, e 
conhecer sua relagao com a morbidade e a mortalidade 
por DCV. _ 

• Identificar a importancia do rastreamento serico das 
lipoproteinas e sua relagao com a DCV. 

• Considerar a importancia da avaliagaodo perfil lipidico 
nas criangas e nos adolescentes, especialmente 
naqueles que apresentam fatores de risco para as DCV 
(historia de DCV precoce nos pais ou avos; dislipidemia 
nos pais, presenga de obesidade, HAS, DM2, tabagismo, 
uso de medicamentos que alteram o perfil lipidico, 
entre outros). 

• Orientar habitos de vida saudaveis, incluindo leite 
materno exclusivo, introdugao de alimentagao 
complementar adequada e atividade fisica. 
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CAPITULO 8.2 


A NUTROLOGIA NA 

prevencao DAS 
doencas DO ADULTO - 
OSTEOPOROSE 

Marileise dos Santos Obelar 


Definigao 

A osteoporose e definida pela Organizagao Mundial da Saude 
(OMS) como uma doenga metabolica ossea sistemica, carac- 
terizada por diminuigao da massa ossea e deterioragao da mi- 
croarquitetura do tecido osseo, com consequente aumento da 
fragilidade ossea e da suscetibilidade a fraturas. 1-3 A doenga 
pode ser uniforme ou afetar com maior intensidade determi- 
nados sftios osseosA 2 Na osteopenia, ha tambem diminuigao 
da massa ossea, mas sem comprometimento da sua microar- 
quitetura. 

Ainda que a osteoporose seja uma enfermidade do adulto, 
tambem pode ocorrer em criangas e adolescentes, porem com 
caracteristicas particulares, no que se refere a definigao, diag¬ 
nostic, tratamento e prevengao. 4 Alem disso, apesar de fazer 
parte do processo natural de envelhecimento, a osteoporose, 
no conhecimento atual, tern suas origens na infancia, quando 
medidas preliminares preventivas ja devem ser estabelecidas. 5 

Epidemiologia 

A osteoporose e uma importante causa de morbidade e morta- 
lidade com significativo impacto social e economic a saude 
publica em todo o mundo. Urn estudo realizado na Uniao Eu- 
ropeia mostrou que aproximadamente 6% dos homens e 21% 
das mulheres entre 50 e 84 anos de idade apresentavam os¬ 
teoporose. 6 No ano de 2020, estima-se que metade dos ameri- 
canos acima de 50 anos terao risco de sofrer fraturas conse- 
quentes a osteoporose. 7 

Ao redor dos 50 anos de idade a probabilidade de urn indi- 
viduo apresentar fratura durante o tempo de vida remanes- 
cente e de 22 e 46%, para o sexo masculino e feminino, respec- 
tivamente. 6 

Fatores de risco, etiologia e abordagem 
clinica 

Varios fatores determinam a taxa de acrescimo osseo. Fatores 
intrinsecos como a heranga genetica, o sexo e a raga nao po- 


dem ser modificados. Ja fatores extrinsecos como o peso, a 
composigao corporal, o tabagismo, o consumo de alcool ou be- 
bidas carbonatadas, como os refrigerantes, a nutrigao, princi- 
palmente a ingestao de nutrientes como calcio, vitamina D, 
proteinas e sodio, a pratica de atividade fisica, o uso de deter- 
minadas drogas e a presenga de doengas cronicas podem exer- 
cer modificagoes com importantes efeitos em curto e longo 
prazos a saude ossea. 8 Alguns genes como os relacionados ao 
receptor de vitamina D, ao IGF1 (insulina-Z/fce growth factor 1), 
ao receptor de estrogenio alfa e ao receptor de calcitonina es- 
tao envolvidos na determinagao da massa ossea e do risco de 
osteoporose. 0 acrescimo osseo parece ser determinado pelo 
gene codificador do receptor da lipoproteina de baixa densida- 
de relacionada a proteina 5. 5 ’ 910 

Os individuos do sexo masculino possuem maior massa os¬ 
sea que os do sexo feminino, relacionada a diferengas no con- 
teudo de calcio, a geometria e ao tamanho osseos. 510 As pes- 
soas de raga negra tern maior massa ossea que as de outros 
grupos etnicos. 1112 Os prematuros, particularmente os nasci- 
dos com < 28 semanas de idade gestacional, apresentam risco 
significativo de redugao do conteudo mineral osseo e de apre¬ 
sentar doenga ossea, pois a maior parte da mineralizagao in- 
trauterina ocorre no terceiro trimestre. 13 

Na crianga com doenga cronica, tambem ha comprometi¬ 
mento da mineralizagao ossea, com maior risco do desenvol- 
vimento de fraturas em razao da redugao da mobilidade, ma 
absorgao intestinal, produgao de citocinas inflamatorias, uso 
de medicamentos que interferem no metabolismo osseo, 
como anticonvulsivantes ou corticosteroides sistemicos, dis- 
turbios do desenvolvimento puberal e presenga de desnutri- 
gao. 14 A recorrencia de fraturas em individuos jovens sauda- 
veis pode ser urn indicador de fragilidade ossea subjacente. 12 
Algumas condigoes clinicas, geneticas ou adquiridas, que 
comprometem a qualidade e a quantidade do acrescimo osseo, 
levando ao desenvolvimento precoce de osteoporose, estao 
exemplificadas na Tabela l. 15 
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Tabela 1 Causas primarias e secundarias de osteoporose 
em Pediatria 

Primarias Secundarias 

Osteogenese Doengas reumatologicas 

imperfeita 

Sindrome de Bruck Doengas inflamatorias intestinais 

Osteoporose Fibrose cistica 

idiopatica juvenil 

Sindrome de Turner Paralisia cerebral 

Distrofia muscular 

Deficiencia do hormonio de crescimento 
Sindrome de Cushing 
Anorexia nervosa 
Aids 

Doengas neoplasicas 

Insuficiencia renal cronica 

Medicamentos que interferem no 
metabolismo osseo, 
quimioterapicos, anticonvulsivantes, 
inibidores de bomba de protons, 
corticosteroides, inibidores da 
recaptagao de serotonina 


Apesar de os fatores geneticos serem responsaveis pela de- 
terminagao de ate 70% da variabilidade da massa ossea, atin- 
gir o potencial genetico requer a otimizagao dos fatores modi- 
ficaveis. 16 

A aquisigao de massa ossea desde o inicio da formagao do 
individuo e considerada como o fator determinante modifica- 
vel mais importante da saude esqueletica ao longo da vida. 5 

E importante, durante as consultas de avaliagao da saude 
da crianga, a investigagao do pediatra quanto a saude ossea, 
que e recomendada no minimo nos periodos do inicio da fase 
pre-escolar ao final da fase escolar e anualmente durante a 
adolescencia. Deve-se questionar sobre a frequencia e a quan- 
tidade de ingestao de alimentos lacteos e de fontes nao lacteas 
de calcio e vitamina D; uso de suplementos de calcio e vitami- 
na D; duragao e frequencia de exposigao solar e area corporal 
exposta; consumo de bebidas carbonatadas; exposigao ao 
fumo ativa ou passiva, habito de consumo de alcool pelos ado- 
lescentes e realizagao de atividade fisica, qual o tipo e a fre¬ 
quencia. 17 

Diagnostico 

0 principal metodo de avaliagao da mineralizagao ossea e a 
densitometria com dupla emissao de raio X (DXA), que mede 
o conteudo mineral osseo e calcula a area de densidade mine¬ 
ral ossea (DM0). A OMS define DM0 adequada em adultos 
valores obtidos na DXA ate mais ou menos 1 desvio-padrao 
(DP), em relagao aos valores medios observados em indivi- 
duos jovens saudaveis (escore T). Assim, sao consideradas os¬ 
teopenia DM0 que apresente escore Z entre -1 e -2,5 DP, e os¬ 
teoporose quando o escore Z da DM0 e < -2,5 DP. Para criangas, 
esses valores devem ser ajustados, segundo a idade e o sexo, 
utilizando-se o escore Z e nao o escore T na sua interpreta- 
gao. 418 Valores de DMO < -2 devem ser considerados como bai- 


xa densidade mineral ou baixa massa ossea. Os aparelhos dis- 
pomveis apresentam software com valores padrao de 
referenda para interpretagao de valores para criangas maiores 
de 5 anos. No paciente pediatrico, os sitios preferenciais reco- 
mendados para aferigao da DMO sao o corpo total, exceto a ca- 
bega, e a coluna. A osteoporose e definida em pediatria quan¬ 
do houver 1 ou mais fraturas por compressao vertebral 
(esmagamento), na ausencia de doenga local ou trauma de 
alto impacto ou quando houver historia de fratura clinicamen- 
te significativa associada a escore DMO Z < -2. Considera-se 
historia de fratura clinicamente significativa apresentar duas 
ou mais fraturas de ossos longos na idade de 10 anos ou tres ou 
mais fraturas de osso longos em qualquer idade ate 19 anos. 0 
diagnostico de osteoporose em criangas e adolescentes nao 
deve ser realizado baseando-se exclusivamente em criterios 
de densitometria. As diretrizes internacionais recomendam 
que, em criangas e adolescentes com risco de fragilidade ossea 
e osteoporose, a primeira DXA seja solicitada quando o pa¬ 
ciente possa se beneficiar da intervengao e quando o resultado 
obtido possa interferir no manejo clinico. Urn novo exame de 
DXA para monitoragao do processo, se indicado, deve ser reali¬ 
zado com intervalo minimo de 6 a 12 meses. 1218 

Tratamento 

Nas situagoes clinicas de risco, a conduta na fragilidade ossea 
inclui otimizagao da nutrigao e da atividade fisica para promo- 
gao da qualidade do tecido osseo e tratamento e monitoragao 
das doengas associadas ao comprometimento da saude ossea. 

Em condigoes clinicas como a alergia a proteina do leite de 
vaca e para criangas e adolescentes que nao consomem quan- 
tidades suficientes de calcio a partir de fontes da dieta, a su- 
plementagao de calcio pode ser necessaria. As apresentagoes 
mais comuns de calcio suplementar sao o carbonato e o citrato 
de calcio, que tern respectivamente 40 e 21% de calcio elemen- 
tar. 0 carbonato deve ser ingerido junto as refeigoes. 17 

A triagem da deficiencia de vitamina D deve ser realizada 
por meio da dosagem serica da 25-OH- vitamina D, que e reco¬ 
mendada para pacientes que apresentam risco aumentado de 
fragilidade ossea e que apresentam fraturas recorrentes de bai- 
xo impacto. Em prematuros, a dosagem serica de 25-OH-vita- 
mina D e urn indice util para a avaliagao do estado de vitamina 
D, que necessita ser monitorado nas primeiras semanas de 
vida, para corregao da deficiencia, naqueles nascidos de maes 
com estado de vitamina D comprometido. 19 A dosagem serica 
de 25-OH-vitamina D > 20 ng/mL e considerada normal para 
criangas saudaveis, embora alguns considerem que niveis 
maiores, > 30 ng/mL, poderiam ser desejaveis para a popula- 
gao que apresenta maior risco de fratura. 17 Se constatada defi¬ 
ciencia, o tratamento deve ser instituido conforme recomen- 
dagoes do Departamento de Nutrologia da SBP e AAP. 20 

Os bifosfonatos inibem a reabsorgao osteoclastica e tern 
sido utilizados para aumentar a DMO e reduzir o risco de fra¬ 
turas, nas criangas com osteogenese imperfeita, mostrando 
redugao da dor e fraturas associadas e aumento da DMO. 21 

Ha alguns estudos tambem em criangas com doengas do 
tecido conjuntivo e criangas que utilizam terapia prolongada 
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com corticosteroides, entretanto, seu uso em pediatria perma- 
nece controverso em razao dos efeitos adversos e sua meia-vi- 
da longa. 17 

Portanto, compete ao pediatra estar atento aos fatores e as 
situagoes clinicas que envolvam risco para o desenvolvimento 
de osteoporose, com o objetivo de condugao adequada da in- 
tervengao terapeutica que se constitui em: 

• orientagao alimentar para a saude ossea; 

• orientagao de atividade flsica para a saude ossea; 

• suplementagao nutricional e ou medicamentosa. 

Prevengao 

0 pediatra deve estimular o consumo diario de alimentos ricos 
em calcio, como o leite e seus derivados, e tambem alimentos 
ricos em vitamina D (apesar de fontes naturais bastante limi- 
tadas) como os peixes gordurosos (salmao, sardinha e atum) e 
o oleo de figado de bacalhau, alem de alimentos fortificados. E 
recomendada a ingestao de 2 a 3 porgoes de lacteos, para 
criangas entre 4 e 8 anos, e 4 porgoes para adolescentes, sendo 
uma porgao correspondente a 240 mL de leite ou iogurte, ou 
45 gramas de queijo. Nao existem beneficios comprovados 
quanto a suplementagao medicamentosa de calcio para crian¬ 
gas e adolescentes saudaveis. 17 

Na Tabela 2 estao as recomendagoes de ingestao diaria de 
calcio e vitamina D para criangas e adolescentes. 


Tabela 2 Recomendagoes de calcio e vitamina D para 
criangas e adolescentes 

Recommended Dietary Allowance (RDA) e Adequate Intake (Al) 


Idade 

Calcio (mg/dia) 

Vitamina D (Ul/dia) 

0 a 6 meses 

200* 

400** 

6 a 12 meses 

260* 

400** 

1 a 3 anos 

700 

600 

4 a 8 anos 

1.000 

600 

9 a 13 anos 

1.300 

600 

14 a 18 anos 

1.300 

600 

14 a 18 anos/gestante/ 
lactante 

1.300 

600 

> 19 anos/gestante/ 
lactante 

1.000 

600 


Al. * Para criangas de 0 a 12 meses de idade considera-se a ingestao 
adequada (Al). 

Fonte: Institute of Medicine. Dietary Reference Intake, 2011. 22 


A suplementagao de vitamina D e recomendada para lactentes 
amamentados com leite materno, 400 UI ate 1 ano de idade, a 
menos que a mae esteja usando suplementos de 60.000 Ul/d, 
ou que a crianga tenha exposigao solar direta da pele, durante 
30 minutos semanais, vestindo apenas fraldas, ou 17 minutos 
diarios expondo apenas as maos e a face. As criangas cuja ali- 
mentagao seja formula infantil nao precisarao receber a suple¬ 
mentagao se aceitarem pelo menos 1 litro da formula por dia 
ou tambem se apresentarem exposigao solar adequada. A 
dose diaria recomendada para > 1 ano de idade e de 600 UI, e 
aquelas que estiverem usando medicamentos como anticon- 
vulsivantes ou corticosteroides poderao necessitar ate 2 vezes 


a dose da recomendagao para manter os niveis sericos adequa- 
dos de vitamina D. 17 

E importante a promogao da realizagao de atividades fisi- 
cas que apresentem alguma resistencia como caminhar, saltar, 
correr, dangar, subir escadas para otimizar a aquisigao de mas- 
sa ossea. 17 

A osteoporose e uma doenga cronica do adulto, no entanto, 
sua prevengao depende da atuagao do pediatra, tendo em vis¬ 
ta que a DMO do adulto depende do pico de massa ossea ad- 
quirido ate o final da 2 a decada de vida. Cabe, portanto, ao pe¬ 
diatra, atuar na prevengao dessa enfermidade, identificando 
fatores de risco, orientando sobre a importancia de habitos de 
vida saudavel e promovendo alternativas para que criangas e 
adolescentes atinjam a melhor qualidade de massa ossea pos- 
sivel. 

Desafios 

E de fundamental importancia que o binomio saude e educa¬ 
gao atue como educagao em saude, iniciando na puericultura 
da gestante e continuando na pre-escola, escola, universidade 
e comunidade, em parceria com a midia. Tendo em vista que a 
saude ossea esta na dependencia tambem de uma gestagao 
otima, as janelas de oportunidades nos primeiros mil dias 
constituem-se uma prioridade. 

Educagao em saude deve ser uma disciplina adaptada as 
diferentes idades, com foco nas doengas cronicas nao trans- 
missiveis, entre elas, a osteoporose. As ferramentas para essa 
educagao podem se valer da tecnologia atual, com o uso de jo- 
guinhos, sites e atividades interativas na escola, entre os alu- 
nos, em parceria periodica com os pais. 

0 governo deve estar comprometido para que agoes assim 
sejam viaveis. A parceria com a midia e o seu compromisso 
com a promogao da saude viabilizaria a divulgagao da impor¬ 
tancia da saude ossea. 0 maior desafio e conseguir o apoio dos 
orgaos governamentais, no que se refere a recursos, dirigidos 
para saude, educagao e para a manutengao de projetos robus- 
tos e interativos. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar fatores de risco para osteoporose. 

• Indicar exames para a avaliagao da saude ossea. 

• Orientar medidas promotoras da saude ossea. 

• Intervir preventivamente em pacientes com risco de 
osteoporose. 

• Orientar dieta rica em calcio. 

• Orientar atividades ffsicas que melhorem a massa 
ossea. 

• Orientar a exposigao solar. 

• Prescrever suplementos alimentares ricos em calcio e 
vitamina D ou calcio e/ou vitamina D medicamentosos 
para pacientes que apresentem fator de risco para 
osteoporose e /ou baixa DMO. 
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CAPITULO 8.3 


A NUTROLOGIA NA 

prevencao das doencas 

DO ADULTO - CANCER 

Marileise dos Santos Obelar 


Definigao 

Em urn contexto amplo, o cancer representa um grupo de enfer- 
midades caracterizadas pela ocorrencia de proliferagao celular 
nao controlada de uma populagao de celulas com capacidade de 
invasao dos tecidos adjacentes e potencial de disseminagao a 
distancia por via vascular ou linfatica. A falta de controle natural 
do crescimento, da replicagao e da diferenciagao celular das ce¬ 
lulas tumorais promove mutagoes no seu material genetico de- 
sencadeando alteragoes morfologicas e perda de fungoes fisiolo- 
gicas normais. Embora o cancer seja uma doenga de base 
genetica, sofre influencia ambiental de multiplos fatores. Nesse 
contexto, a nutrigao desempenha um papel cada vez mais im- 
portante a medida que evolui o conhecimento da relagao entre a 
alimentagao e as doengas neoplasicas, na qual os nutrientes dos 
alimentos podem atuar como fatores desencadeantes ou de pro- 
tegao no surgimento do cancer. 1 

Etiologia e fatores de risco 

A alteragao no controle epigenetico dos genes tern sido conside- 
rada como possivel mecanismo causal nos canceres de pulmao, 
prostata, mama, colon e sistema hematopoetico. As modifica- 
goes epigeneticas sao alteragoes hereditarias na expressao de 
genes que nao requerem mudangas na sequencia de DNA. 2 Os 
principais mecanismos de controle epigenetico no homem sao 
a metilagao do DNA, modificagoes de histonas, e interference 
no RNA (silenciamento). A modificagao epigenetica principal 
em marmferos e a adigao de um grupo metil na posigao do car- 
bono 5 da citosina na sequencia de dinucleotideos CpG. Os di- 
nucleotideos CpG encontram-se agrupados em numero de dez, 
em regioes conhecidas como ilhas CpG, que sao sftios em que se 
inicia a transcrigao. 3 A hipermetilagao dessas regioes pode levar 
ao silenciamento transcricional de genes supressores de tumo- 
res, causando a sua inativagao e proporcionando a estimulagao 
de celulas neoplasicas. A adigao covalente de um grupo metil e 
catalisada pelas ADN metiltransferases (DNMT). Enquanto a 
DNMT1 esta envolvida principalmente na manutengao da meti¬ 
lagao de DNA apos a replicagao, as DNMT3A e DNMT3B intera- 


gem na transcrigao e sao mediadoras da metilagao de novo. Va- 
rios estudos tern demonstrado a superexpressao das DNMT, 
principalmente DNMT1 e DNMT3B, em varios tipos de cancer. 4 

0 equilibrio de nutrientes envolvidos no metabolismo pode 
modular as atividades das DNMT. A modulagao da atividade 
das DNMT parece ter um papel chave na regulagao da expres¬ 
sao genica, que atua tanto na programagao fetal quanto na in- 
dugao da tumorogenese. 5 

Estudos epidemiologicos associam condigoes ambientais 
nao favoraveis e nutrigao no imcio da vida, durante o periodo 
pre-natal e na adolescencia, com o risco de desenvolvimento 
de doengas na vida adulta. A exposigao a situagoes adversas 
durante o periodo pre-natal pode resultar em mudangas epi¬ 
geneticas que persistem ao longo da vida e perpetuam-se por 
varias geragoes. 5 

0 folato atua como um cofator crucial no metabolismo de 
carbonos, desempenhando importante papel na sintese e me¬ 
tilagao do DNA. A deficiencia de folato leva a interrupgao da 
sintese, reparo e metilagao do DNA, o que pode aumentar o 
risco de desenvolvimento de alguns tipos de cancer. Por outro 
lado, ha uma preocupagao quanto aos possiveis efeitos adver- 
sos que altas doses de folato sintetico poderiam promover a 
progressao de lesoes neoplasicas preexistentes. 46 

A dieta atua como fator modulador epigenetico que in¬ 
fluencia tambem a microbioma intestinal. Estudos revelaram 
uma associagao entre tipo bacteriano predominante na flora 
intestinal e perfil epigenetico. As gestantes que apresentavam 
como grupo bacteriano da flora intestinal predominantemen- 
te Firmicutes e Bacterioidetes mostraram correlagao entre o 
estado de metilagao diferenciado dos genes promotores epige- 
neticos e a presenga de obesidade. 78 

Epidemiologia 

As doengas cronicas nao transmissiveis (DCNT) foram a princi¬ 
pal causa de morte no mundo em 2012, responsaveis por 38 mi- 
lhoes (68%) de 56 milhoes de mortes totais, das quais mais de 
40% ocorreram prematuramente (em individuos < 70 anos), a 
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maioria em paises de baixa e media renda. 9 As DCNT sao um 
dos grandes desafios do seculo XXI, tanto em termos de sofri- 
mento humano quanto prejuizos socioeconomicos aos paises. 9 
0 numero de novos casos de cancer a cada ano deve aumentar 
em todo o mundo aproximadamente 70% ate o ano de 2030, 
com os maiores numeros esperados nos paises de baixa renda. A 
ampla e crescente adesao ao estilo de vida ocidental se traduzira 
ainda em maiores aumentos esperados de certos tipos de cancer. 
Essa tendencia representa grandes desafios para a saude e o de- 
senvolvimento social sustentavel. Entretanto, a prevengao e 
possivel com base na implementagao de agoes utilizando-se o 
conhecimento existente sobre os fatores de risco da doenga. 910 

Prevengao 

Estudos mostram que 40 a 50% dos canceres poderiam ser 
prevenidos se o conhecimento atual sobre os fatores de risco 
fosse transformado em estrategias de agoes efetivas de saude 
publica. Os beneficios da prevengao seriam alcangados com 
controle do uso de fumo e do consumo de alcool, redugao da 
exposigao ambiental a agentes carcinogenicos, educagao nu- 
tricional, controle de peso corporal e estimulagao da pratica de 
atividade fisica desde o periodo pre-natal e no decorrer de to- 
das as fases do crescimento e desenvolvimento da crianga, do 
adolescente ate a idade adulta. 11 ’ 12 

A estimulagao do aleitamento materno por 6 meses ou 
mais pode contribuir para uma menor incidencia de leucemia 
nas criangas. Uma metanalise atual mostrou que as criangas 
amamentadas durante esse periodo mostraram risco 20% me¬ 
nor de apresentar leucemia. 13 

Estudos recentes mostram evidences de que determina- 
dos componentes da dieta podem afetar o processo de carci- 
nogenese. Certos compostos de alimentos que contem sulfur, 
os isotiocianatos, derivados biologicamente ativos de glucosi- 
nolatos, encontrados nos vegetais cruciferos (couve-flor, repo- 
lho e brocolis), o dialil disulfide (um composto organossulfu- 
rado do alho), as isoflavonas (soja), os fitoesterois, o acido 
folico, o selenio, a vitamina E, os flavonoides e as fibras diete- 
ticas, podem reduzir o risco de cancer. 45 Esses fitoquimicos 
atuam como mediadores protetores, alterando os principais 
mecanismos epigeneticos, com consequencias beneficas para 
a fungao celular, que incluem controle da proliferagao, regula- 
gao da apoptose e redugao da inflamagao. 5 

A inibigao da atividade de desacetilagao de histonas au- 
menta o acesso ao fator de transcrigao do DNA e induz a reati- 
vagao do gene. Os isotiocianatos inibem a atividade da desace¬ 
tilagao de histonas nas celulas cancerigenas do colon, da 
mama e da prostata, in vitro. As sulforafanas sao potentes in- 
dutoras das enzimas da fase 2 de detoxificagao, aumentam a 
acetilagao de histonas e inibem a formagao de polipos nos es¬ 
tudos realizados em animais. Alem disso, tambem foi de- 
monstrada inibigao rapida da atividade de desacetilagao de 
histonas em celulas de humanos, que receberam 68 g de bro- 
tos de brocolis uma unica vez. 514 Inversamente, o dialil disul¬ 
fide do alho aumenta a acetilagao de histonas, que atuam na 
expressao do gene supressor tumoral, inibindo o crescimento 
de celulas tumorais do cancer de colon in vitro. 5 


A microbiota do colon transforma a fibra da dieta em acidos 
graxos de cadeia curta (AGCC), por meio do processo de fermen- 
tagao. 0 butirato, um dos principais AGCC produzidos, pode in- 
duzir a diferenciagao celular, a apoptose e a acetilagao de histonas, 
constituindo-se, assim, um potente agente quimioterapeutico. 8 

As substancias quimicas presentes em vegetais alimentares 
consumidos na dieta materna durante a gestagao tern a capaci- 
dade de interferir no epigenoma, particularmente via metilagao 
de DNA, e prover protegao durante o desenvolvimento fetal que 
o acompanhara ate a vida adulta, e cujo potencial hereditario 
portanto determinara impacto a saude das futuras geragoes. 35 

Desafios 

Diante das pesquisas relatadas, em que as DCNT mostram de¬ 
pendence da interagao ambiental e da genetica, as janelas de 
oportunidades durante os primeiros mil dias de vida do ser 
humano constituem-se prioridade. 

Ha que se criar estrategias para a construgao de parcerias 
com as organizagoes governamentais de educagao e saude, 
nao governamentais e empresas, com foco na longevidade do 
ser humano com qualidade de vida. 

Deve-se elaborar e sistematizar a progressao de passos em 
diregao a prioridade da qualidade em saude, nutrigao, educa¬ 
gao, controle ambiental e estilo de vida. 

Para a viabilidade de mudangas favoraveis, e imprescindi- 
vel a conscientizagao e o comprometimento da populagao e 
dos dirigentes publicos e privados. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar fatores de risco para o cancer. 

• Intervir precoce e preventivamente em pacientes com 
risco de cancer. 

• Orientar medidas promotoras da saude. 

• Orientar alimentapao saudavel. 

• Orientar atividades ffsicas que promovam a capacidade 
vital. 
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CAPITULO 8.4 


A NUTROLOGIA NA 

prevencao das doencas 

DO ADULTO - DIABETE 
MELITO TIPO 2 

Monica Lisboa Chang Wayhs 


Introdugao 

A alta prevalencia do diabete melito (DM) justifica medidas 
energicas para sua prevengao. Dados da International Diabetes 
Federation (IDF) mostram que 1 em cada 12 pessoas tern DM, 
sendo a prevalencia mundial de 8,7%, ou seja, cerca de 387 mi¬ 
lhoes de pessoas. 0 Brasil apresenta uma prevalencia de 8,68%, 
com um custo medio annal estimado em US$1,527,27 para o 
tratamento de cada paciente com DM. A IDF estima que 592 
milhoes de pessoas serao acometidas pelo DM em 2035; um 
aumento de 205 milhoes de pessoas em 20 anos. Alem do 
impacto pessoal/social e o custo para o sistema de saude, o 
diabete esteve associado a cerca de 116.000 obitos em 2014 
no Brasil e cerca de 5 milhoes de pessoas no mundo. 1 Esti- 
ma-se ainda que o DM seja responsavel por um maior risco 
de doenga coronariana, cerebrovascular e doenga vascular 
periferica com consequente redugao da expectativa de vida 
eml2al4 anos. 1 

A prevengao primaria do DM deve iniciar na infancia, com 
o controle do excesso de peso, a pratica regular de exercicios 
fisicos e uma alimentagao saudavel. Essa modificagao do esti- 
lo de vida reduz o risco da progressao para o DM nos indivi- 
duos considerados de risco, e a identificagao deles e funda¬ 
mental. 2 Sao considerados de risco quern apresenta um ou 
mais destes fatores: hipertensao arterial, obesidade abdomi¬ 
nal, hipertrigliceridemia, HDL-colesterol baixo, hiperglicemia, 
acantose nigricans e hiperuricemia. 

Os fatores de risco para DM podem ser classificados em 
modificaveis e nao modificaveis. Sao fatores nao modificaveis: 
genetica, idade e historia de diabete gestacional. Os fatores 
modificaveis sao: obesidade, inatividade fisica e alimentagao 
(excesso de calorias, baixa ingestao de fibras, alto indice glice- 
mico e razao acidos graxos poli-insaturados/saturados baixa). 
O uso cronico de algumas medicagoes tambem esta relaciona- 
do ao maior risco de DM, como corticosteroides, acido nicoti- 
nico, hormonio da tireoide, antagonistas beta-adrenergicos, 
tiazidicos, fenitoina, pentamidina, drogas antipsicoticas e in¬ 
terferon alfa. Esses fatores modificaveis sao o foco da inter- 


vengao para a prevengao do DM. Inicialmente, devem-se pro¬ 
mover modificagoes no estilo de vida do paciente, visando a 
uma composigao corporea saudavel, emagrecimento quando 
necessario e estimulo a atividade fisica. 0 conjunto de inter- 
vengoes resultara na mudanga do estilo de vida do individuo e 
na consequente redugao do risco de DM. 3 

Gestagao e os primeiros anos 

A hipotese Thrifty propoe que a ma nutrigao do feto e da crian- 
ga nos primeiros meses de vida leva a alteragoes permanentes 
da estrutura e da fungao de varios orgaos, como o pancreas, 
predispondo tardiamente ao aparecimento do DM. 4 Essa hi¬ 
potese foi demonstrada pela associagao entre o baixo peso ao 
nascer seguido de um rapido ganho ponderal com um alto ris¬ 
co do desenvolvimento do DM. Outro exemplo sao os indivi- 
duos que, durante a Segunda Guerra Mundial, foram expostos 
a fome em seu periodo fetal, vindo a apresentar maior risco do 
desenvolvimento do DM. 5 Ao encontro dessa hipotese, a epi- 
genetica relaciona o ambiente embrionario a alteragao da me- 
tilagao de genes, o que predisporia ao desenvolvimento de 
doengas cronicas relacionadas ao gene. 6 Considerando-se que 
a causa primaria do DM sao fatores ambientais e que a desnu- 
trigao do feto e do neonato pode resultar no desenvolvimento 
inadequado das celulas beta do pancreas e resistencia insuli- 
nica, e imprescindivel que a prevengao do DM inicie ja no pe¬ 
riodo pre-natal, por meio da adequada nutrigao da gestante e 
do seu controle de peso. 

0 periodo gestacional e os primeiros dois anos da crianga, 
os 1.000 dias, sao conhecidos pelo impacto que exercem na 
saude da crianga no longo prazo, determinando o apareci¬ 
mento ou nao de enfermidades na vida adulta. Estudos de- 
monstraram que a mae e capaz de passar informagoes do am¬ 
biente externo para seu filho durante a gestagao e a lactagao, 
influenciando no risco futuro para a saude da crianga. 4 5 A ali¬ 
mentagao da mae durante a gestagao exerce influencia direta 
sobre o risco futuro de DM e sindrome metabolica para seu fi¬ 
lho. Recomenda-se que a gestante evite o consumo de alimen- 
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tos crus, faga no minimo 5 refeigoes diarias (para evitar a hi- 
poglicemia), nao ingira bebidas alcoolicas, reduza o consumo 
de sal e limite o consumo de agucar refinado e bebidas com 
cafeina. 7 Alem da alimentagao, sao varios os fatores mater- 
nos que exercem influencia nesse perfodo com impacto na 
vida adulta: perfil genetico, primeiros anos de vida, estado 
nutricional, idade, composigao corporea, estilo de vida (ativi- 
dade fisica, fumo, consumo de alcool), paridade e fatores ex- 
ternos (infecgoes, poluigao). Outro fator que predispoe a 
crianga ao maior risco de DM na vida adulta e a ocorrencia de 
resistencia insulmica materna durante a gestagao, particu- 
larmente diabete gestacional, mas tambem o DM e doengas 
cardiovasculares. Estudos recentes com animais demonstra- 
ram que o perfil genetico paterno tambem exerce influencia 
no risco futuro para o concepto. Para urn maior impacto na 
prevengao do DM, deve-se modificar o estilo de vida dos pais 
antes mesmo da concepgao, melhorando sua composigao 
corporea, alimentagao e atividade fisica. 8 ’ 9 

Controle da obesidade 

A prevalencia do DM esta associada a da obesidade, conse- 
quentemente, o controle da obesidade esta diretamente rela- 
cionado a prevengao do DM. 2 A obesidade e urn importante fa- 
tor de risco, principalmente a obesidade central, verificada por 
meio da medida da circunferencia abdominal. Estudos suge- 
rem que a associagao entre uma maior circunferencia abdomi¬ 
nal e o risco de desenvolver DM e maior do que para o IMC. 10 A 
prevengao da obesidade inicia ja nos primeiros meses de vida 
por meio do aleitamento materno. Lactentes que receberam 
predominantemente o leite materno nos primeiros 6 meses de 
vida apresentaram menor prevalencia de obesidade na adoles- 
cencia. Esse efeito protetor do leite materno e maior quanto 
mais duradouro e o aleitamento materno. 11 Recomenda-se a in- 
trodugao da alimentagao complementar no periodo correto, 
evoluindo para uma dieta rica em verduras, frutas, legumino- 
sas, cereais integrais e oleaginosas, com adequado balango 
energetico, alem da redugao do teor de gorduras saturadas e a 
nao ingestao de gorduras trans. Na prevengao da obesidade, a 
participagao da farmlia e fundamental, educando a crianga para 
habitos de vida saudaveis. 12 Alem de uma alimentagao saudavel 
e a pratica de atividade fisica, deve-se monitorar o crescimento 
da crianga por meio do preenchimento dos graficos de cresci¬ 
mento, identificando precocemente situagoes de risco. 13 

Atividade fisica 

A atividade fisica e extremamente importante para a preven¬ 
gao de varias enfermidades cronicas, entre elas o DM. 0 im¬ 
pacto da atividade fisica na prevengao e estabelecido ja na ges¬ 
tagao, visto que a realizagao de atividade fisica moderada 
durante a gestagao esta relacionada ao menor risco para a 
crianga do desenvolvimento futuro de obesidade e outras 
doengas cronicas, como o DM. 14 Individuos fisicamente ativos, 
em geral, sao mais saudaveis e tern uma expectativa de vida 
maior. Qualquer forma de atividade fisica, seja estruturada 
(atividade esportiva) ou nao estruturada (atividades do dia a 
dia), e associada a varios beneficios para a saude. A prescrigao 


de exercicios fisicos deveria ser o primeiro item na prevengao 
e no tratamento das enfermidades cronicas. 15 

A inatividade fisica tambem e urn fator de risco modifica- 
vel. A Organizagao Mundial da Saude (OMS) reconheceu a 
inatividade fisica como o 4 e principal fator de risco para mor- 
bidade global e mortalidade precoce. 16 0 risco de desenvolver 
doengas cronicas de uma pessoa inativa e igual a de urn obe- 
so ou fumante. Urn individuo obeso fisicamente ativo apre- 
senta risco igual ou ate inferior de uma pessoa sedentaria 
com peso normal. 15 Urn programa de prevengao do DM com- 
parou mudangas no estilo de vida, uso de metformina e pla¬ 
cebo em 3.232 adultos com excesso de peso. A inatividade fi¬ 
sica foi considerada como o tempo medio assistindo televisao 
e sentado no trabalho. Apos cerca de 3 anos de acompanha- 
mento, o grupo submetido a mudangas no estilo de vida apre- 
sentou redugao significativa no tempo de inatividade fisica. 
Entretanto, todos os grupos apresentaram urn risco de desen¬ 
volver DM de 3,4% para cada hora gasta assistindo televisao. 
Analisando esses resultados em conjunto, pressupoe-se que 
intervengoes no estilo de vida devem reduzir o tempo de se- 
dentarismo (assistindo televisao), alem de estimular a ativi¬ 
dade fisica regular. 17 

A OMS recomenda que criangas entre 5 e 17 anos de idade 
devam acumular no minimo 60 minutos de atividade fisica 
diaria, com intensidade moderada a vigorosa. Para essa faixa 
etaria, a OMS considera atividade fisica: brincadeiras, jogos, 
esportes, atividades recreativas, locomogao (caminhadas, bi- 
cicletas, patins) educagao fisica ou exercicio planejado. A 
maior parte da atividade fisica deve ser aerobica, com ativida¬ 
des de intensidade vigorosa no minimo 3 vezes/semana. 16 

Alimentagao 

A alimentagao tern urn papel primordial tanto no desenvolvi¬ 
mento quanto na prevengao do DM. Os componentes bioativos 
dos alimentos influenciam atividades fisiologicas ou celulares 
dos seres que os consomem. Esses componentes bioativos, 
como flavonoides, vitaminas e carotenoides, sao encontrados 
principalmente em frutas e vegetais, apresentando atividades 
antioxidantes, anti-inflamatorias e anticancerigenas, alem de 
exercerem papel protetor contra o DM. 

Os alimentos que contem componentes bioativos sao co- 
nhecidos como alimentos funcionais, ou seja, sao alimentos 
que apresentam beneficio alem do nutricional, reduzindo ou 
minimizando o risco de algumas doengas. Os graos integrais, 
alem de fornecerem fibras soluveis e insoluveis, tern compo¬ 
nentes bioativos (carotenoides, fitatos, fitoestrogenios, acidos 
fenolicos e tocoferois), aumentam a secregao do “glucagon like 
peptide ” (GLP-1) e do peptideo intestinal (PYY) e reduzem a 
secregao da grelina, induzindo a saciedade e reduzindo a in¬ 
gestao energetica, alem de melhorar a fungao das celulas beta 
do pancreas e a secregao de insulina. 

As leguminosas (feijao, ervilha, lentilha, amendoim e soja) 
e as oleaginosas sao fonte de protefna, carboidratos nao digeri- 
veis (fibras, amidos resistentes e oligossacarideos) e compo¬ 
nentes bioativos (acidos graxos, polifenois, isoflavonas), alem 
de apresentarem efeito hipoglicemiante. 
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Os fitoestrogenios, principalmente isoflavonas e ligninas 
presentes na soja e na linhaga, sao associados com a preven¬ 
gao do DM, tanto em estudos in vivo quanto in vitro. 0 meca- 
nismo pelo qual os fitoestrogenios exercem seu efeito antidia- 
bete ainda e desconhecido e sao necessarios mais estudos 
para comprovar sua associagao com o DM. 0 uso de fontes ali- 
mentares de fitoestrogenios, particularmente soja e linhaga, 
pode ser considerado parte de urn padrao de dieta saudavel, 
sendo esta relacionada a prevengao do DM. 18 

Embora esses componentes bioativos estejam relaciona- 
dos a melhora da fungao da celulas beta e induzam a intole¬ 
rance a glicose, ainda sao necessarios novos estudos para de- 
terminar o potencial clinico desses componentes na prevengao 
do DM. 1920 Apesar de a deficiencia de vitamina D estar asso- 
ciada a hiperglicemia e ao risco de DM, ainda nao ha eviden¬ 
ces suficientes para recomendar a suplementagao da vitami¬ 
na D para prevengao do DM em individuos considerados de 
risco ou para redugao da resistencia insulmica e hiperglicemia 
nos individuos com pre-diabete. 1021 

Dietas que envolvam maior consumo de frutas e verduras, 
peixes, azeite de oliva, produtos integrais, nozes e o menor con¬ 
sumo de carnes vermelhas, gordura saturada, gordura trans, re- 
frigerantes e alcool estao associadas a redugao do risco de DM. 

A qualidade da gordura ingerida e mais importante para a 
redugao do risco de DM do que a quantidade, observando-se 
uma diminuigao do risco de DM associado a maior ingestao de 
acidos graxos poli-insaturados do tipo omega 6. Nao foi obser- 
vada a mesma associagao com a ingestao de omega 3. 10 22 A in¬ 
gestao de carne vermelha e da carne vermelha processada 
tambem esta relacionada ao maior risco de DM. 10 A ingestao 
de fibras, principalmente provenientes de cereais e graos inte¬ 
grais, esta relacionada a redugao do risco de DM. Entretanto, 
independentemente da quantidade de fibra ingerida, alimen- 
tos com baixo indice glicemico e baixa carga glicemica apre- 
sentam associagao com menor risco de desenvolver DM. 10 

Atualmente, recomenda-se uma abordagem holistica da 
alimentagao na prevengao do DM em decorrencia do entendi- 
mento que os alimentos/nutrientes interagem de forma siner- 
gica ou antagonica. Essa interagao entre os alimentos modifica 
o efeito esperado na saude em relagao ao obtido quando ava- 
liado isoladamente. Nesse sentido, varias combinagoes de die¬ 
tas vem sendo estudadas, como a dieta mediterranea. Nas die¬ 
tas mediterraneas, ha urn alto consumo de azeite de oliva, 
legumes, cereais integrais, frutas e vegetais, com consumo 
moderado de vinho, peixe, leite e derivados e baixo consumo 
de frango, carne bovina e seus derivados, alimentos altamente 
processados, graos refinados e agucares. Cada componente 
dessa dieta apresenta urn beneficio isolado que, em conjunto, 
atuam na prevengao do DM. Seu efeito antioxidante inibe o 
desenvolvimento da resistencia insulmica e disfungao das ce¬ 
lulas beta. 0 alto teor de magnesio reduz o risco da deficiencia 
de magnesio, tambem reduzindo o risco de resistencia insuli- 
nica. Os alimentos ricos em fibra, alem de serem fontes de 
magnesio, retardam o esvaziamento gastrico, prolongando a 
digestao e a absorgao da glicose com consequente redugao dos 
niveis de insulina. Esse padrao dietetico foi associado a redu¬ 


gao significativa no risco de desenvolver DM, mesmo nos indi¬ 
viduos considerados de alto risco. 0 consumo moderado de al¬ 
cool e o revesterol presente no vinho estao associados a 
melhora da sensibilidade a insulina. Apesar de nao haver urn 
consenso na sua recomendagao para prevengao do DM, a dieta 
mediterranea apresenta beneficios nutricionais ja comprova- 
dos que podem contribuir para a prevengao primaria do DM. 23 
A OMS faz as seguintes recomendagoes em relagao a dieta: 

• atingir o balango energetico e urn peso saudavel; 

• limitar a ingestao de energia proveniente de gordura, preferindo o 
consumo de gorduras insaturadas e eliminando a gordura trans; 

• aumentar o consumo de frutas, vegetais, legumes, cereais in¬ 
tegrais e oleaginosas; 

• limitar a ingestao de agucares; 

• limitar o consumo de sal. 24 

Microbiota intestinal 

A composigao da microbiota intestinal esta associada ao apare- 
cimento de varias enfermidades, entre elas o DM. Acredita-se 
que uma microbiota intestinal “nao saudavel” seja responsavel 
pelo aumento da permeabilidade intestinal e da resposta imune 
da mucosa, contribuindo para o desenvolvimento do DM. Foi 
demonstrado que individuos com DM apresentam menor con- 
centragao de bifidobacterias (Gram-positivas que exercem agao 
anti-inflamatoria). Observou-se tambem que a resposta infla- 
matoria da mucosa intestinal, com maior concentragao de cito- 
cinas pro-inflamatorias, esta associada a resistencia insulmica. 
Consequentemente, a modulagao da microbiota intestinal por 
meio do uso de probioticos poderia contribuir para a prevengao 
do DM. Estudos com Lactobacillus rhamnosus GG, Lactobacillus 
acidophilus , Bifidobacterium bifidum e Bifidobacterium animalis 
ssp lactis demonstraram efeitos positivos no controle da infla- 
magao intestinal, melhora da sensibilidade a insulina e toleran- 
cia a glicose. 25 Entretanto, ainda sao necessarios mais estudos 
para que se possa determinar a real aplicabilidade clinica do uso 
de probioticos para a prevengao do DM. Dietas ricas em gordura 
alterariam a microbiota intestinal, com consequente aumento 
da permeabilidade intestinal e translocagao de antigenos mi- 
crobianos, endotoxemia metabolica e resistencia insulmica. 

Alem da prevengao individual, e importante lembrar da 
prevengao coletiva, principalmente por meio do controle da 
epidemia de obesidade. A prevengao do DM nao deve ser ba- 
seada em medidas de repercussao imediata ou em uma unica 
medida. A intervengao deve ser metodica e mantida por urn 
longo periodo. 0 simples ato de fornecer informagao e medi¬ 
das educativas para a populagao nao e suficiente para a pre¬ 
vengao do DM. 0 processo educativo deve ser acompanhado 
de modificagoes ambientais e culturais que possam propiciar 
e possibilitar as mudangas no estilo de vida, estimulando a ati- 
vidade fisica e uma alimentagao saudavel. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Orientar a gestante sobre a prevengao futura do DM da 
crianga. 

• Orientar a familia e os cuidadores sobre o infcio da 
prevengao primaria do DM, que deve ocorrer na 
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infancia, com o controle do peso, a pratica regular de 
exercicios fisicos e uma alimentagao saudavel. 

• Reconhecer a inatividade ffsica como um fator 
relacionado ao maior risco do DM, estimulando a 
atividade ffsica. 

• Saber que prevengao do DM esta diretamente 
relacionada ao controle do excesso de peso. 

• Saber que a prevengao do DM esta relacionada a uma 
abordagem holistica da dieta, com a combinagao de 
varios alimentos baseada no aumento do consumo de 
frutas, vegetais, legumes, cereais integrals e 
oleaginosas, alem da limitagao do consumo de 
gorduras saturadas, gorduras trans e agucares simples. 
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0 processo de crescimento e definido pelo aumento das estru- 
turas e dos tecidos que compoem o individuo; apresenta-se de 
forma continua, porem nao constante, e resulta da interagao 
da mensagem genetica herdada e de fatores de crescimento 
(constitucionais, ambientais, emocionais e, especialmente no 
Brasil, nutricionais). 

Seguindo urn padrao geneticamente definido (potencial de 
crescimento), os seres vivos apresentam variagoes na veloci- 
dade das mudangas, nao apenas ponderoestatural, como tam¬ 
bem de orgaos e/ou sistemas, que caracterizam as chamadas 
fases do crescimento. 

Entre as fases de crescimento rapido, nenhum periodo se 
aproxima do gestacional, quando as intensas mudangas an- 
tropometricas envolvem nao apenas a hiperplasia e a hipertro- 
fia celulares, como tambem a diferenciagao e a especializagao 
das celulas. 

Apos o nascimento, durante os 2 primeiros anos de vida, a 
velocidade de crescimento e a maior entre as observadas na 
fase pos-natal; mas este e tambem o periodo em que ocorre 
desaceleragao dos ganhos em peso e comprimento, com im- 
portantes implicagoes para as necessidades nutricionais. 

Assim, ao comparar as medianas e os limites da normalida- 
de (± 2 escores z) definidos para o crescimento de meninos, 
espera-se aumento de ± 25,8 cm (24,9 a 26,8 cm) na estatura 
de nascimento durante o 1 Q ano e de ± 13 cm (10,7 a 13,4 cm) 
durante o 2 e ano; o peso de nascimento deve aumentar em ± 
6.900 g (5.500 a 7.600 g) ao final do 1 Q ano, enquanto durante 
o 2 e ano o aumento deve ser de ± 2.600 g (1.700 a 3.300 g); o 
perimetro cefalico deve aumentar cerca de 11,6 cm (± 11,6 cm) 
durante os 12 primeiros meses, ao passo que durante o 2 e ano 
o aumento deve ser de ± 2,2 cm (2 a 2,4 cm). 1 Assim, nesse pe¬ 
riodo, e esperada a gradual diminuigao dos volumes consumi- 
dos e a adequagao das recomendagoes alimentares, em fun- 
gao da velocidade de crescimento, com o avangar da idade. 2 

Durante os periodos pre-escolar e escolar, os ganhos de cres¬ 
cimento passam a ser mais constantes e de menor intensidade 
(comparado aos 2 primeiros anos); observa-se aceleragao com 


o imcio da puberdade, que pode ocorrer em idades diferentes 
para cada individuo e sexo, observando limites definidos. 3 

Durante as fases de crescimento rapido, o organismo apre¬ 
senta-se mais vulneravel aos agravos para o crescimento, e as 
implicagoes sao notadas de modo mais rapido. 

A analise das caracteristicas antropometricas ao nasci¬ 
mento, reflexo das condigoes intrautero, e importante e guar- 
da relagao com o processo de crescimento pos-natal, embora 
possam nao ser menos sensiveis, quando relacionados os va- 
lores-limite. 4 

Do ponto de vista da heranga genetica, observou-se que a 
correlagao entre a estatura dos pais e a de seus respectivos fi- 
lhos e menor quando as condigoes socioeconomicas e ambien- 
tais sao mais favoraveis (provavelmente associada a menor 
presenga de agravos do crescimento). Essa correlagao mostra- 
-se maior quando o estrato socioeconomico e menos favoravel 
(provavelmente associado a presenga de consequencias para o 
crescimento que, ao repetirem para os filhos condigoes inade- 
quadas vividas pelos pais, acabam por aproximar as estaturas 
finais de ambos). Entre os agravos do crescimento que passam, 
no nosso meio, a desempenhar papel de maior importancia 
dentro da etiologia das situagoes associadas ao deficit do cres¬ 
cimento, ressaltam-se as caracteristicas alimentares. 

E interessante notar que nao apenas a estatura final do in¬ 
dividuo como toda a cronologia dos eventos associados ao 
crescimento (atraso na erupgao dentaria, atraso puberal, atra- 
so na maturagao sexual e no desenvolvimento psicomotor, 
alem de menor ritmo de crescimento) podem ser modificadas. 

Associam-se as consequencias alimentares outros fatores, 
como os ambientais (fisicos: clima, altitude, insolagao, nivel 
de ruidos, irradiagoes ionizantes, entre outros; quimicos: po- 
luentes, fumo, drogas, entre outros; ou biologicos: agentes in- 
fecciosos, parasitarios, entre outros), lesoes organicas e emo¬ 
cionais, 5 que podem agir sinergicamente e acentuar o deficit 
de crescimento. 

A expressao desses agravos sobre o crescimento pode en- 
volver outros sistemas do organismo. 
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0 sistema endocrino e um dos mais citados entre aqueles 
que podem associar-se aos erros alimentares. Descreve-se que 
a secregao hormonal pode estar alterada nos casos de erros ali¬ 
mentares primarios (desnutrigao energetico-proteica prima- 
ria; fome oculta; seletividade importante); pode tambem estar 
associada a disturbios na fase de secregao e/ou sintese hor¬ 
monal (contaminantes alimentares), da diminuigao no trans- 
porte dos hormonios pela circulagao ou ate mesmo das modi- 
bcagoes na metabolizagao periferica de certos hormonios. 

0 prognostic quanto ao crescimento bca ainda mais reser- 
vado quando individuos com situagao de retardo do crescimen¬ 
to intrauterino continuam expostos a graus variados de altera- 
goes alimentares no perfodo pos-natal. Essa implicagao sobre o 
crescimento pode ser decorrente nao apenas da carencia pri- 
maria de alimentos, mas tambem do seu consumo inadequado, 
desencadeando processo conhecido como “fome oculta” 

Em seres humanos, Dagnelie et al. 6 estudaram criangas ho- 
landesas (4 aos 18 meses de idade) cujas familias seguiam die- 
ta macrobiotica, diferente daquelas executadas por familiares 
omvoros. Para as primeiras, o debcit ponderal chegou a 29,5%, 
e o estatural a 20,9%. Em valores absolutos, criangas cujos 
pais seguiam dieta macrobiotica deixaram de ganhar 1.300 g e 
de crescer 3,5 cm, para o periodo corrigido de 1 ano. 

Lopes et al., 7 estudando a ingestao alimentar de criangas de 
baixa estatura (-2 escores z) ou em zona de vigilancia do cres¬ 
cimento (entre -1 e -2 escores z), em atendimento ambulato- 
rial, descreveram que 87% das criangas apresentaram erro ali¬ 
mentar quantitativo e/ou qualitativo associado ao debcit de 
crescimento. A dieta dessas criangas mostrou alto consumo 
de proteinas (cerca de 275% acima dos valores recomendados) 
e menor consumo de energia (cerca de 15% a menos que os va¬ 
lores recomendados). 

Considerando o fato de que dietas restritivas, ricas em 
proteinas e pobres em energia implicam menores chances de 
ganho de peso, o erro nutricional induzido nessa circunstan- 
cia pode comprometer o ganho estatural de criangas e de ado- 
lescentes. 

Ao analisar a dieta consumida pelas maes desses pacientes, 
os autores descrevem valores mais equilibrados e interpretam o 
comportamento como resultante de concepgoes pessoais, da 
inbuencia de informagoes veiculadas pela midia associadas a 
conhecimentos parciais sobre nutrigao e/ou tabus alimentares. 

Um alimento ou nutriente, de forma isolada, dibcilmente 
pode ser responsabilizado pelos efeitos sobre o crescimento, a 
nao ser que se demonstre carencia especihca, dificil de ser 
constatada em fungao de os erros alimentares inclmrem, em 
sua maioria, diferentes nutrientes. 

Assim, nao apenas a desnutrigao por carencia primaria esta 
envolvida com o debcit de crescimento; carencias especibcas 
atribuidas a tabus ou monotonia alimentares tambem podem 
interferir no processo. 

Nessa diregao, muitos pais deixam que concepgoes pes¬ 
soais interbram no julgamento da gravidade da situagao; com 
frequencia, identibcam causalidade quanto ao ritmo de cresci¬ 
mento ao atribui-lo a caracteristicas familiares: “Eu sou pe- 
queno, minha esposa e pequena, meu blho sera pequeno”. 7 


Com base em criangas e adolescentes com debcit de cresci¬ 
mento atendidas em ambulatorio publico, a media de idade de 
sensibilizagao para o debcit de crescimento e de 49 meses 
(quando as criangas passam a diferir de seus pares na escola); 
contudo, serao necessarios mais 44 meses para que os familia¬ 
res, na maioria das vezes encaminhados pelos pediatras que 
assistem a crianga, cheguem para a avaliagao do especialista. 7 

Esse longo tempo decorrido e de fato crucial para a debni- 
gao das possibilidades diagnosticas com vistas a corregao do 
agravo apresentado; quanto mais precocemente identibcado, 
maiores sao as chances de intervengao e sucesso terapeutico. 

Com base nesses atendimentos, e interessante notar que o 
perbl das criangas que procuraram avaliagao por apresenta- 
rem debcit de crescimento vem se modibcando; os meninos 
eram encaminhados pelos pediatras com mais frequencia 
para atendimento por apresentarem diagnostic de baixa es¬ 
tatura, e os responsaveis estavam menos sensibilizados pela 
condigao. Atualmente, as meninas sao trazidas pelos familia¬ 
res em maior frequencia, mesmo que o debcit de crescimento 
nao seja tao intenso (zona de vigilancia do crescimento), mas 
as familias apresentam-se profundamente preocupadas com a 
situagao de menor crescimento. 

Essa mudanga pode ser decorrente do padrao social para a 
debnigao de beleza que cobra das meninas mais altura e, para- 
lelamente, menos peso, indiferentemente do padrao genetic 
e da fase do crescimento. 

Essas implicagoes sociais/psicologicas 5 podem ter inbuen¬ 
cia desde idades muito tenras. Para meninos e meninas pre- 
-puberes, espera-se ganho de peso durante a fase de replegao, 
que antecede o estirao pubertario. Preocupadas com os pa- 
droes vigentes, essas criangas, ao se perceberem mais gordi- 
nhas, tern restringido voluntariamente a ingestao alimentar 
com vistas a promover a perda de peso; como resultado, pode 
haver diminuigao do ritmo de crescimento durante a fase de 
estirao pubertario (menor possibilidade de atingir a estatura 
bnal). Essa correlagao deve ser explicada aos pacientes e, por 
vezes, representa maneira importante para se contornar o 
comportamento alimentar inadequado. 

Comprometimento do crescimento e tambem observado 
entre criangas atletas que praticam esportes com elevada fre¬ 
quencia e intensidade, ainda agravado pela inadequada orien- 
tagao alimentar. 8 

Essas caracteristicas representam um somatorio de fatores 
negativos que nao apenas contribuem para o debcit de cresci¬ 
mento, como tambem podem implicar modibcagoes bsiologi- 
cas e metabolicas importantes, como o atraso ou a ausencia de 
ciclos menstruais completos, diminuigao do paniculo adiposo, 
modibcagoes do metabolismo da glicose e desgaste prematuro, 
por sobrecarga, das estruturas relacionadas a atividade fisica. 

Constitui queixa frequente na pratica pediatrica associada 
aos casos de debcit de crescimento o menor consumo alimen¬ 
tar quantitativo e qualitativo, segundo os padroes familiares, 
ou que as criangas sao muito seletivas quanto a composigao 
da dieta. Afastados os componentes comportamentais asso- 
ciados a recusa alimentar, essa queixa pode estar vinculada a 
algumas situagoes de doenga; por outro lado, a bsiopatologia 
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da seletividade apresentada pode ser decorrente da carencia 
nutricional de micronutrientes. 

No Brasil, a que se apresenta com mais altas prevalences e 
a carencia em ferro. Nessa condigao, associada ou nao a sinais 
clinicos de anemia, urn dos primeiros sinais notados e a dimi- 
nuigao ou a parada do ganho ponderoestatural, que sera pro- 
porcional a intensidade da doenga e pode estar associada ao 
atraso do desenvolvimento neuropsicomotor. 

Outro micronutriente frequentemente associado a recusa 
e/ou a seletividade alimentar e o zinco; esse elemento esta di- 
retamente vinculado a fungao das papilas gustativas na per- 
cepgao dos gostos basicos; a carencia relaciona-se com a dimi- 
nuigao da diferenciagao celular, o atraso da maturagao sexual 
e o processo de crescimento de forma indireta, ja que participa 
de urn grande numero de reagoes enzimaticas. 

A carencia de zinco pode ser suspeitada quando a crianga 
relata a diminuigao da percepgao dos gostos dos alimentos ou 
a necessidade do acrescimo de quantidade de aditivos alimen- 
tares ( ketchup , mostarda, sal, agucar, vinagre) em excesso; 
esse comportamento alimentar pode implicar erros qualitati- 
vos e/ou quantitativos na dieta que acentuam o comprometi- 
mento do crescimento, ja desencadeado pela carencia do mi¬ 
cronutriente na alimentagao. 

Para criangas que apresentam deficit de crescimento sig¬ 
nificative e que necessitam de terapia com hormonio de cres¬ 
cimento, a suplementagao com zinco parece mostrar efeitos 
positivos, mas os dados ainda sao controversos. Na discussao 
dos resultados, considera-se que a carencia de outros nu- 
trientes ou grupos de nutrientes possa ter sido envolvida, difi- 
cultando a interpretagao desses resultados, principalmente 
quando se procura atribui-los a urn unico elemento. 

Essas consideragoes sobre os efeitos da suplementagao ali¬ 
mentar com vitaminas e sais minerais podem ser estendidas a 
todos os resultados descritos; essas observagoes podem estar 
relacionadas a medidas de corregao dos habitos alimentares, 
dos horarios das refeigoes e mesmo a maior atengao dos pais/ 
familiares com a alimentagao daqueles que apresentam deficit 
de crescimento. 8 

Nesse sentido, o estudo do habito alimentar de criangas 
portadoras de deficit de crescimento mostrou diferengas signi- 
ficativas quanto a horarios e o tipo de alimento consumido em 
cada refeigao. Esse foi o erro alimentar mais diagnosticado. 

Os erros alimentares sao descritos principalmente para aque- 
las criangas cujos pais trabalham em horario integral; nesses ca- 
sos, o cuidado com a alimentagao ou fica delegado a instituigao 
(creche/escola) ou a terceiros que, muitas vezes, nao estao 
muito atentos ao que ocorre e estao ainda menos sensibilizados 
para as repercussoes futuras dos erros alimentares. Outro ponto 
a ser comentado e que as modificagoes do cardapio ou de hora¬ 
rio tern caracteristicas peculiares, de acordo com a faixa etaria. 

E pratica frequente entre criangas e adolescentes o imcio de 
suas atividades diarias sem realizarem o desjejum, em razao 
do horario escolar, ou por acordarem mais tarde e unir essa re¬ 
feigao ao almogo. Em alguns casos, configura habito familiar 
nao realizar a primeira refeigao; outras vezes, criangas e ado¬ 
lescentes alegam que se sentem nauseadas e desconfortaveis 


quando tern de se deslocar para a escola, de carro ou de onibus, 
logo apos a ingestao alimentar. 

Associado a essa caracteristica, e tambem citado que as pro- 
ximas refeigoes do dia sao realizadas em horarios diferentes e 
sao de composigao inadequada (substituigao das refeigoes por 
lanches rapidos ou salgadinhos nos horarios previstos para o 
“recreio” ou intervalo, o almogo e o lanche da tarde). 8 

Essas caracteristicas sao frequentes entre escolares que resi- 
dem em capitais e que, apesar de terem poder aquisitivo sufi- 
ciente para a compra de alimentos adequados fora do ambiente 
domiciliar, acabam nao o fazendo em razao das escolhas pes- 
soais e da falta de informagao/formagao desses alunos. Esse 
problema alimentar e ainda agravado pela indisponibilidade de 
alimentos saudaveis e adequados a faixa etaria dessas criangas 
na maior parte das cantinas das escolas do pais. 

Outro aspecto relacionado ao erro alimentar e ao crescimen¬ 
to em estatura diz respeito ao metabolismo osseo. A formagao 
do esqueleto e a quantidade de massa ossea apresentam, du¬ 
rante a infancia e a adolescencia, fases de maior atividade rela¬ 
cionadas com os processos de maturagao e crescimento rapi¬ 
dos; desse modo, existe, nessas fases, maior demanda para 
nutrientes (especialmente o calcio) relacionados a formagao do 
tecido osseo; ao final da puberdade e/ou imcio da juventude, 
ira atingir seu valor maximo (pico de massa ossea). 

Fatores alimentares ou ambientais que possam modificar o 
processo de formagao e diferenciagao da massa ossea (exposi- 
gao ao sol, atividade fisica, ingestao de calcio), quando inade- 
quados, agem de modo antagonico ao processo de maturagao/ 
crescimento, expondo os individuos a riscos de osteopenia e 
osteoporose em idades mais precoces. 

Em relagao a ingestao de calcio, descreve-se que os adoles¬ 
centes consomem quantidades inadequadas desse mineral; 
os motivos para essa restrigao incluem ate mesmo o fato de os 
adolescentes associarem a ingestao de produtos lacteos, espe¬ 
cialmente o leite, ao tipo de dieta consumida por lactentes, o 
que pode configurar comportamento nao aceito pelo grupo. 

Desse modo, a ingestao alimentar incorreta associada a nao 
observagao dos horarios para as refeigoes, a menor pratica de 
esportes e a baixa exposigao solar podem definir condigoes si- 
nergicas que atuam como fatores negativos para o crescimen¬ 
to, principalmente se ocorrerem durante as fases de cresci¬ 
mento mais rapido. 

Em outras ocasioes, tern sido verificados casos de criangas 
e de adolescentes para os quais os erros alimentares descritos 
sao agravados pela excessiva pratica de esportes, inadequados 
a faixa etaria e as caracteristicas individuals, sem nenhuma 
preocupagao com os aspectos alimentares decorrentes da 
maior carga de trabalho. 

Pesquisadores da area de educagao fisica tern demonstrado 
relagao direta entre orientagao nutricional adequada e o desem- 
penho fisico de atletas de qualquer idade e, nesse ponto, nao se 
deve esquecer de que, na faixa etaria pediatrica, esses pequenos 
atletas ainda estao em fase de crescimento. Contudo, em algu- 
mas modalidades (p.ex., judo, halterofilismo), podem-se en- 
contrar praticas alimentares que sao igualmente prejudiciais a 
saude e negativas no que se refere ao processo de crescimento 
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(consumo de suplementos alimentares - proteinas, aminoaci- 
dos especificos, vitaminas). Esse comportamento e frequente 
entre grupos de atletas e/ou alunos de academias, sem nenhu- 
ma orientagao ou acompanhamento medico especifico. 0 pe- 
diatra deve estar atento a essas praticas. 

Uma orientagao frequentemente solicitada na consulta pe- 
diatrica de pacientes com deficit de crescimento refere-se a 
utilizagao de hormonio ou suplementos que possam vir a pro¬ 
mover o crescimento da crianga cuja estatura nao corresponde 
a expectativa dos pais. Embora nao seja o ponto de discussao 
para este capitulo, convent salientar que, quando indicada, a 
terapia hormonal tern seus resultados potencializados pela 
orientagao nutricional correta. 

Em muitos dos casos comentados, os erros alimentares esti- 
veram associados a condigoes socioeconomicas que predispo- 
riam as alteragoes descritas, mas, em grande parte dos demais, 
eles estiveram associados a mitos e crendices envolvendo o 
comportamento alimentar. Desse modo, a identificagao e a 
orientagao dessas condigoes sao necessarias para que possa ser 
garantida a expressao do potencial de crescimento individual. 8 

Em alguns casos, infelizmente associados ao comprometi- 
mento do crescimento de criangas, foram identificados habi- 
tos alimentares (macrobiotica, vegetarianismo estrito) com 
graus diferentes de restrigao. 4 Essa condigao particularmente 
frequente em casais mais jovens ou com maior acesso a infor¬ 
magao (infelizmente, inadequada) deve ser conduzida com 
cautela e envolver mais pessoas ligadas a crianga, para que al- 
gum exito terapeutico possa vir a ser alcangado. 

Outro comportamento familiar frequente e a diminuigao/ 
retirada de certos alimentos da dieta de lactentes, de criangas 
e de adolescentes, em fungao da orientagao alimentar realiza- 
da para aqueles adultos que apresentam alguma doenga (p.ex., 
obesidade, diabete melito), na esperanga de evitar o apareci- 
mento de doengas especificas ou alcangar urn modelo corpo- 
reo especifico (temor de ganhar peso). 

Dietas pobres em agucar ou lipidios ou muito ricas em libras 
ou outros alimentos com alta porcentagem de fatores antinu- 
tricionais tern sido apontadas como potencialmente limitado- 
ras do ganho ponderoestatural. Causa frequente em paises de- 
senvolvidos, esse fator tern ganhado espago em nosso meio em 
razao da transigao alimentar e da modificagao do perfil nutri¬ 
cional da sociedade com aumento dos casos de obesidade e do 
diagnostic mais delicado de estados de carencia (fome oculta). 

Ao observar criangas e adolescentes obesos, tem-se consta- 
tado, em relagao a altura, que esses individuos sao pouco maio- 
res que seus pares em sexo e idade, considerados eutroficos; 
acredita-se que essa diferenga nao seja mantida na vida adulta. 

Por outro lado, o estudo da maturagao organica nesses in¬ 
dividuos tern mostrado idade mais avangada, sendo essa a 
possivel explicagao para o fato de apresentarem estatura pou¬ 
co maior, durante certo periodo, e estatura final igual ou me- 
nor do que o previsto. 

Grande parte dessa dificuldade em se estimar a repercus- 
sao de urn agravo para o crescimento sobre a estatura final de- 
ve-se ao fato de nao ser definida ferramenta que possibilite co- 
nhecer o potencial de crescimento de urn individuo e, de posse 


dessa informagao, estabelecer o indice de correlagao entre a 
intensidade do agravo, especialmente o nutricional, e o desvio 
ponderoestatural diagnosticado. 

Consideragoes finais 

Os erros alimentares estao presentes em grande parte dos ca¬ 
sos de deficit de crescimento e mantem-se durante longos pe- 
riodos, em razao de falsas concepgoes e tabus alimentares. 

0 ritmo de trabalho dos pais (principalmente nos grandes 
centros urbanos) e o grande numero de atividades das crian¬ 
gas e dos adolescentes (escolas, atividades fisicas) podem es¬ 
tar agindo de maneira sinergica com as mensagens veiculadas 
pela midia para influenciar os habitos alimentares de modo a 
acentuar os erros relacionados ao consumo alimentar. 

Dietas quantitativa e/ou qualitativamente inadequadas 
estao sendo consumidas e/ou oferecidas a criangas e adoles¬ 
centes, sendo que as restrigoes decorrentes de condigao so¬ 
cioeconomica desfavoravel nao sao os unicos fatores a serem 
responsabilizados. 

Nessas condigoes, a educagao nutricional assegura condi¬ 
goes ideais e promove habitos alimentares adequados que, as¬ 
sociados a vida saudavel, poderao garantir condigoes para aque¬ 
les que mais necessitam: os individuos em fase de crescimento. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer os perfodos de estirao de crescimento. 

• Saber identificar, na anamnese, os fatores que podem 
alterar o crescimento. 

• Reconhecer a importancia da alimentagao saudavel no 
crescimento. 

• Saber acompanhar a velocidade de crescimento para o 
diagnostics correto de baixa estatura. 
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CAPITULO 9.2 


TERAPIA NUTRICIONAL EM 
SITUACOES ESPECIAIS - 
CARDIOPATI AS 

Heitor Pons Leite 
Silvana Gomes Benzecry 


Introdugao 

A desnutrigao e frequente em criangas com cardiopatias con- 
genitas e varia conforme o metodo de avaliagao e a populagao 
estudada. 1 0 retardo ponderoestatural observado nos cardio- 
patas esta associado a fatores hemodinamicos, sobretudo a hi- 
pertensao pulmonar e a insuficiencia cardiaca, e tambem ao 
baixo peso de nascimento e outras anomalias associadas. 

Efeitos da cardiopatia sobre o estado 
nutricional 

A insuficiencia cardiaca prejudica a extragao, a transference 
e a utilizagao de energia, causando alteragoes no metabolis- 
mo com consequente disfungao de tecidos e orgaos, desnu¬ 
trigao e retardo do crescimento. Os mecanismos classicos 
para explicar a caquexia cardiaca sao: ingestao calorica defi- 
ciente, hipermetabolismo, hipoxia celular e redugao da ab- 
sorgao intestinal de nutrientes. 2 Mais recentemente, tern 
sido estudados os efeitos da interagao neuro-hormonal-imu- 
ne no desequilibrio entre as vias metabolicas e anabolicas. 3 

Terapia nutricional 

A terapia nutricional melhora o estado nutricional e permite que 
a crianga enfrente o trauma cirurgico em melhores condigoes. 
No planejamento da cirurgia cardiaca, devem ser consideradas 
as alteragoes fisiopatologicas inerentes as cardiopatias: 

• dificuldade de eliminagao de agua; 

• aumento do trabalho da musculatura respiratoria; 

• maior propensao as complicagoes da terapia nutricional: o ex- 
cesso de oferta hidrica pode causar descompensagao cardia¬ 
ca; a hiperalimentagao pode aumentar o gasto energetico, a 
frequence cardiaca e o consumo miocardico de oxigenio; a 
oferta excessiva de carboidratos aumenta a liberagao de insu- 
lina que, por seu efeito antinatriuretico, promove retengao de 
sodio; 

• necessidades especificas de potassio, calcio, magnesio e fos- 
foro, cuja deficiencia pode prejudicar a fungao cardiaca. 


Estrategia nutricional no pre-operatorio de 
cirurgia cardiaca 

0 atendimento deve ser feito por equipe multidisciplinar (cardio- 
logista, pediatra/nutrologo, nutricionista, psicologo, fonoaudio- 
logo e assistente social). A avaliagao nutricional e obrigatoria, 
pois identifica pacientes com maior risco nutricional e que po- 
dem ser beneficiados por intervengao nutricional precoce. A 
via preferencial de alimentagao e a digestiva, devendo ser ado- 
tadas medidas posturais antirrefluxo para prevenir aspiragao. 
Nas criangas cardiopatas, a dispneia e as infecgoes frequentes 
de vias aereas causam astenia e diminuigao da ingestao ali- 
mentar. Recomenda-se oferta calorica de 120 a 150 kcal/kg/ 
dia para lactentes. 4 Para aumentar a oferta energetica sem o 
risco de sobrecarga cardiaca, acrescentam-se a dieta modulos 
de carboidrato (ate 5%) e lipidio (triglicerides de cadeia media 
ou oleo de soja), com o cuidado de se evitar as gorduras satura- 
das e os acidos graxos trans. As concentragoes sericas de potas¬ 
sio, magnesio, calcio e fosforo devem ser monitoradas. A suple- 
mentagao esta indicada quando a ingestao nao satisfaz as 
recomendagoes e os pacientes estao em uso de diureticos. 

0 paciente deve ser reavaliado mensal ou ate semanalmente, 
conforme a necessidade. Em acompanhamento ambulatorial 
multidisciplinar, a orientagao clinica e nutricional periodica de 
cardiopatas desnutridos durante 6 meses promoveu aumento 
da oferta de micronutrientes, acompanhada de melhora signifi- 
cativa nos escores Z das relagoes antropometricas. 5 

Nos casos mais graves, em que nao ha ganho ponderal ape- 
nas com a via oral, a nutrigao por sonda enteral permite que a 
crianga receba maior quantidade de energia (150 a 170 kcal/ 
kg/dia). A dieta por sonda enteral deve ser infundida de modo 
continuo ou lentamente, para propiciar menos oscilagoes do 
gasto energetico e melhor aproveitamento dos nutrientes ad- 
ministrados. 6 A infusao em bolo ou por gavagem pode causar 
distensao gastrica, reduzir a complacencia pulmonar no pa¬ 
ciente em ventilagao pulmonar mecanica, tern maior risco de 
aspiragao e menor aproveitamento energetico. Em neonatos 
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prematuros em tratamento de canal arterial persistente com 
indometacina e ibuprofeno, considerar o uso de nutrigao ente¬ 
ral trofica (15 mL/kg), que esta associada ao menor tempo 
para se atingir a nutrigao enteral plena. 7 

A tentativa de recuperagao nutricional muito rapida pode pro- 
vocar insuficiencia cardiaca durante a fase de recuperagao nutri¬ 
cional, que e atribuida aos seguintes fatores: aumentos na vole- 
mia e na taxa metabolica, elevando o consumo de oxigenio e o 
debito cardiaco; retengao excessiva de sodio; relativa deficiencia 
de vitaminas e ions; e diminuigao da contratilidade cardiaca. Por- 
tanto, a realimentagao deve ser gradual, monitorando-se a tole- 
rancia a oferta de nutrientes para que se evite a descompensagao 
cardiaca. Em algumas cardiopatias com repercussao hemodina- 
mica muito importante, a terapia nutricional nao e bem-sucedi- 
da, provavelmente por conta do gasto energetico muito acentua- 
do e pelo nao aproveitamento dos nutrientes administrados por 
via digestiva. Nesses casos, excepcionalmente, a nutrigao paren¬ 
teral pode ser utilizada para complementar a oferta de nutrientes. 

Suplementagao de micronutrientes 
Os micronutrientes sao essenciais no metabolismo interme¬ 
diary e oxidativo. E provavel que, nos cardiopatas, a oferta 
habitualmente recomendada nao seja suficiente para atender 
as necessidades aumentadas pelo hipermetabolismo, que au- 
menta o consumo de tiamina, selenio e carnitina. A suple¬ 
mentagao de micronutrientes cuja ingestao esta deficiente 
pode melhorar a fungao miocardica. 

A tiamina ou vitamina B1 e uma vitamina hidrossoluvel 
que atua como coenzima em varios processos metabolicos, 
em especial no metabolismo dos carboidratos. Seus estoques 
sao muito pequenos, portanto, a oferta insuficiente pode levar, 
em curto prazo, ao risco de deficiencia, que tambem seria in- 
duzido pelo uso de furosemida. A deficiencia grave de tiamina 
pode causar urn quadro grave de insuficiencia cardiaca des- 
compensada chamado “shoshin beriberi” que, se nao for pron- 
tamente reconhecido e tratado, resulta em choque hemodina- 
mico e morte. 0 tratamento e feito com tiamina na dose de 25 
a 100 mg via endovenosa, lentamente, diluidos em 100 mL de 
solugao salina ou glicosada, durante 1 semana, seguido de 35 
mg/dia via oral por mais 6 semanas. 8 

0 selenio tern efeito protetor do miocardio contra o estresse 
oxidativo. As recomendagoes de selenio segundo a faixa etaria sao 
de 15 meg ate 6 meses, 20 meg de 7 meses a 3 anos, 30 meg de 4 a 
8 anos, 40 meg de 9 a 14 anos e 55 meg para maiores de 14 anos. 9 

A hemoglobina, os indices hematimetricos e a ferritina serica 
sao parametros suficientes para diagnosticar a deficiencia de 
ferro e indicar a suplementagao. Nao se deve esquecer, entre- 
tanto, que o ferro, quando suplementado em excesso, pode in- 
duzir ao estresse oxidativo e favorecer a proliferagao bacteriana. 

Criangas com cardiopatia congenita tern menor massa mi¬ 
neral ossea quando comparadas as saudaveis, independente- 
mente do estado nutricional antropometrico. 10 0 pediatra 
deve monitorar vitamina D, calcio e fosforo sericos e, se neces¬ 
sary, fazer suplementagao. 

A contratilidade miocardica depende primariamente do me¬ 
tabolismo lipidico. A carnitina atua no transporte de acidos gra- 


xos de cadeia longa para dentro da mitocondria, onde sofrem 
betaoxidagao e sao convertidos em acetilcoenzima A, para pos¬ 
terior entrada no ciclo de Krebs e na cadeia respiratoria para 
produgao de energia. A carnitina e urn composto amonio qua¬ 
ternary biossintetizado ou ingerido por dietas ricas em produ- 
tos de origem animal, como carne, peixe e leite. A suplementa¬ 
gao de L-carnitina na dose de 100 mg/kg/dia pode promover 
melhora clinica em pacientes com miocardiopatia dilatada 
quando comparada ao tratamento convencional. 

Na Tabela 1, sao mostradas algumas orientagoes praticas 
para a terapia nutricional em regime ambulatorial. 


Tabela 1 Orientagoes praticas para a terapia nutricional 
da crianga cardiopata em regime ambulatorial 


Sintoma 

Conduta 

Anorexia 

A dieta deve ser fracionada durante o dia, 
priorizando-se a oferta dos alimentos de maior 
preferencia da crianga. Devem ser ingeridos 
primeiro aqueles com maior densidade 
energetica. Para aumentar a densidade 
energetica dos alimentos, adicionar oleo de soja 
ou, se possivel, azeite de oliva 

Taquipneia 

Aleitamento materno: revisar a tecnica de 
amamentagao, colocar a crianga sentada (pernas 
abertas, abdome junto ao da mae e face de 
frente para o seio materno) 

Outros alimentos: diminuir o volume e aumentar 
a frequency, adotando-se a posigao sentada 

Constipagao 

Aumentar a oferta de fibras, ajustar a quantidade 
de agua, pois o uso de diuretico, associado a 
restrigao hidrica, pode causar desidratagao 

Diarreia 

Ajustar oferta hidrica considerando as perdas 
fecais. Preferir alimentos de consistency branda; 
ofertar 5 a 6 refeigoes/dia, aumentar a ingestao 
de alimentos ricos em fibras soluveis (aveia, 
frutas com casca, inhame, mandioca) e evitar os 
ricos em fibras insoluveis (cereais integrais, milho, 
verduras e legumes com casca), evitar alimentos 
ricos em lactose, substituir o leite convencional 
pelo com baixo teor de lactose 

Nauseas e 
vomitos 

Rever as doses de digoxina e outras medicagoes 
(a intoxicagao digitalica pode se iniciar com 
vomitos). Comer devagar, mastigando bem. Evitar 
excesso de agucar, gordura e temperos. Preferir 
alimentos frios ou em temperatura ambiente. 

Preferir alimentos macios (pures, massas bem 
cozidas, arroz). Evitar excesso de liquidos durante 
as refeigoes. Nao deitar apos a alimentagao 

Seguranga 

alimentar 

Corrigir erros quantitativos e qualitativos, horario 
das refeigoes, orientar sobre higiene dos alimentos 
e utensilios e a forma de ofertar os alimentos 

Inseguranga 
da mae ou 
do cuidador 

O apoio multiprofissional para as maes e muito 
importante para ajuda-las a lidar com dificuldades 
do tratamento (cansago, vomitos, administragao 
de multiplos medicamentos). Diante das 
dificuldades expostas pela mae, deve-se conforta- 
-la, ressaltando que a persistency e os esforgos 
para alimentar seu filho serao recompensados. 
Mesmo que a crianga nao se alimente como a mae 
acha que deveria, e importante a proximidade 
fisica com ela durante os horarios de alimentagao. 
Reforgar que a alimentagao do seu filho deve ser 
uma experiencia positiva, e nao uma situagao 
estressante. Deixar a crianga decidir quando esta 
satisfeita. Se ela nao cresce normalmente por 
causa da cardiopatia, a cirurgia cardiaca pode 
permitir que ela cresga mais rapidamente, com 
chance de recuperar peso e estatura. Criangas 
cardiopatas muitas vezes atingem um crescimento 
satisfatorio na adolescencia. A equipe deve estar 
sempre disposta a tirar as duvidas e a incentivar 29 
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Estrategia nutricional no periodo pos- 
-operatorio de cirurgia cardiaca 

As difkuldades da terapia nutricional no periodo pos-operato- 
rio dependem do risco cirurgico. Pacientes de medio e baixo 
risco cirurgico, em geral, recebem alta da UTI nos primeiros 
dias apos a cirurgia e sao realimentados pela via oral sem in- 
tercorrencias. Os de alto risco cirurgico tern maior instabilida- 
de hemodinamica, permanecem por mais tempo em ventila- 
gao pulmonar mecanica e na UTI. Nesses, em geral, nao e 
possivel atingir, nos primeiros dias apos a cirurgia cardiaca, 
uma oferta que satisfaga as necessidades estimadas de ener- 
gia. A nutrigao por sonda enteral deve ser iniciada, se possivel, 
nas primeiras 24 a 48 horas, posicionando-se o paciente em 
proclive de 30 a 45°. 

Criterios para a escolha das dietas enterais 
Para a selegao de uma dieta adequada as necessidades do pa¬ 
ciente, o pediatra deve conhecer, alem da composigao da for¬ 
mula, as possiveis alteragoes nos processos fisiologicos de di- 
gestao e absorgao acarretados pela cardiopatia. Em relagao ao 
paciente, os seguintes itens devem ser considerados: capacida- 
de digestiva e absortiva do trato gastrointestinal, necessidades 
nutricionais especificas, que variam conforme a situagao clinica, 
e necessidade de restrigao hidrica e de eletrolitos. Em relagao a 
formula, o grau de absorgao e determinado pela forma e pela 
concentragao de cada nutriente (p.ex., uso de proteina inteira 
ou hidrolisada; de lactose ou de polimeros de glicose). 

Carga renal potencial de solutos 
A carga renal potencial de solutos (CRPS) e a quantidade de 
solutos endogenos ou da dieta que precisaria ser excretada 
pela urina se nenhum deles fosse utilizado na sintese de no- 
vos tecidos ou excretado por vias extrarrenais. 11 E expressa 
pela seguinte formula: 

CRPS = Na [mEq] + K [mEq] + Cl [mEq] + P [mEq] + proteina [g] /0,175 

A carga renal de soluto (CRS) e a CRPS subtraida da parcela da 
CRPS que e excretada por vias extrarrenais e dos nutrientes 
utilizados para sintese de novos tecidos. Exceto quando ha 
diarreia, as perdas extrarrenais sao pequenas e podem ser ig- 
noradas. Entao, a estimativa da CRS e: CSR = CRPS - (0,9 x 
ganho ponderal diario em g). A CRPS deve ser considerada urn 
fator importante na manutengao do equilibrio hidrico nas se¬ 
guintes situagoes: 

• fase aguda das doengas, quando a ingestao hidrica estiver di- 
minuida, especialmente na presenga de febre; 

• uso de dietas de alta densidade energetica; 

• temperatura ambiente elevada; 

• quando a capacidade de concentragao renal esta diminuida, 
como na doenga renal cronica e na desnutrigao grave. 

Em crianga maiores de 1 ano de idade, devem ser utilizadas 
dietas pediatricas; nas menores, leite materno ordenhado ou, 
na sua ausencia, formulas modihcadas para lactentes. A for¬ 
mula a base de hidrolisado proteico pode ser considerada, ini- 


cialmente, nos pacientes com desnutrigao grave, tempo de cir- 
culagao extracorporea muito prolongado ou se houver choque 
no intra ou pos-operatorio. Dietas enterais industrializadas 
feitas especihcamente para criangas menores de 12 meses tern 
maior teor energetico (1 kcal/mL), mas tambem de proteinas 
e eletrolitos. Quando coexistem as situagoes de restrigao de 
oferta hidrica e aumento das perdas insensiveis de agua, o uso 
de dietas concentradas pode predispor a sobrecarga renal de 
solutos. Portanto, se houver indicagao para o uso dessas die¬ 
tas, deve-se monitorar o balango hidrico, eletrolitos sericos, 
ureia, diurese e densidade urinaria. Recomenda-se que a os- 
molalidade das formulas infantis, para administragao oral ou 
intragastrica, seja inferior a 460 mOsm/kg, o que equivale a 
osmolaridade de 400 mOsm/L. Formulas com osmolaridade 
maior que 300 mOsm/L podem causar diarreia quando admi- 
nistradas por sonda pos-pilorica. 

Quando o estresse metabolico decorrente da cirurgia entra 
em fase de resolugao, o que geralmente ocorre apos 7 a 10 dias, 
deve-se aumentar gradativamente a oferta de energia para se 
alcangar o anabolismo. 

Nutrigao parenteral no periodo pos-operatorio 
de cirurgia cardiaca 

Se o paciente nao puder receber nutrigao oral ou enteral efeti- 
va em ate 5 dias, deve-se iniciar nutrigao parenteral para atin¬ 
gir os seguintes parametros: 

• energia: 1 a 1,2 vez a taxa metabolica basal (TMB). A TMB (em 
kcal/kg/dia) e estimada pela formula: 55 - (2 x idade em anos); 

• aminoacidos: 2,5 g/kg/dia; 

• lipidios: 1 a 2 g/kg, com emulsoes a MCT/LCT 20% (com trigli- 
cerides de cadeia longa e cadeia media em proporgoes iguais); 

• relagao nitrogenio:calorias nao proteicas 1:150 a 1:100; 

• eletrolitos, conforme as recomendagoes para a faixa etaria e 
condigao clinica; 

• vitaminas e oligoelementos nas doses recomendadas para 
criangas, inclusive selenio. 

0 acompanhamento nutricional por equipe multidisciplinar 
deve continuar apos a alta hospitalar. 

Enteropatia perdedora de proteinas 

E uma doenga caracterizada por dilatagao de vasos linfaticos 
intestinais com consequente perda de proteinas, hipoalbumi- 
nemia, linfopenia, efusoes pleurais e pericardicas, diarreia, es- 
teatorreia e disturbios hidreletroliticos. No paciente cardiopa- 
ta, e mais frequente como uma complicagao da cirurgia de 
Fontan, mas pode tambem ser secundaria a situagoes como 
pericardite constritiva, miocardiopatia e estenose de valva tri- 
cuspide. Ha uma hipotese multifatorial para explicar sua ge- 
nese apos a cirurgia de Fontan, segundo a qual a lesao prima- 
ria seria causada pelo baixo debito cardiaco que ocorre apos a 
cirurgia, o que acarretaria ma perfusao da mucosa gastrointes¬ 
tinal. 0 consequente aumento da impedancia vascular mesen- 
terica em conjunto com a congestao vascular causada pelo au¬ 
mento da pressao venosa resultaria em alteragao da fungao do 
enterocito. Apos perda para a luz intestinal, as proteinas linfa- 
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ticas sao decompostas em aminoacidos e reabsorvidas na cir- 
culagao portal. 

A doenga manifesta-se quando a perda intestinal excede a 
capacidade de sintese proteica do paciente, havendo maior re- 
dugao das proteinas de turnover lento, como a albumina e al- 
gumas imunoglobulinas. 0 aumento da pressao dos vasos lin- 
faticos apos a cirurgia de Fontan tambem contribui para a 
redugao de absorgao intestinal de nntriente. A diminuigao da 
absorgao de nutrientes (especialmente acidos graxos de cadeia 
longa) e a constante demanda por ressintese proteica aumen- 
tam o risco de desnutrigao e atraso do crescimento. Essa ente- 
ropatia ocorre em 3 a 18% dos pacientes submetidos a cirurgia 
de Fontan. 0 tempo de aparecimento e variavel (semanas a 
anos), sendo em media 3,5 anos apos a cirurgia. Recomenda- 
-se que, apos a cirurgia, seja feita avaliagao periodica para veri- 
ficar perda proteica fecal, mesmo quando nao ha sintomas, 
com o clearance de 24 horas de alfa-l-antitripsina nas fezes. 12 

Para a terapia nutricional, deve ser prescrita formula lactea 
desengordurada (com menor teor de acidos graxos de cadeia 
longa) acrescida de triglicerides de cadeia media, carboidrato 
e com maior oferta proteica. Os modulos de carboidratos e 
proteinas devem ser utilizados em proporgoes adequadas, de 
modo a reconstituir o teor de energia similar ao das formulas 
polimericas completas. 

Quilotorax 

0 quilotorax e uma complicagao rara do pos-operatorio cardia- 
co. Ocorre por lesao direta do ducto toracico em cirurgias de 
corregao de coarctagao da aorta, ligadura de canal arterial ou 
colocagao de shunts arteriais sistemico-pulmonares extracar- 
dfacos. Pode ainda ser secundario a oclusao da veia cava supe¬ 
rior por trombo e em situagoes em que ha aumento de pressao 
venosa, como cirurgias que envolvem anastomose cavopulmo- 
nar para o tratamento paliativo da sindrome do coragao esquer- 
do hipoplasico. Sao cirurgias mais comuns associadas a essa 
complicagao: corregao total da tetralogia de Fallot, cirurgia de 
Fontan, de Glenn e transplante cardiaco. Pode haver desnutri¬ 
gao por perda de proteina no liquido quiloso; ha tambem perda 
de sodio, calcio e bicarbonato. Pode ocorrer imunodeficiencia 
por diminuigao de linfocitos e hipogamaglobulinemia. A exem- 
plo do tratamento da enteropatia perdedora de proteinas, de- 
vem-se utilizar dietas sem acidos graxos de cadeia longa e for¬ 
mula lactea desengordurada enriquecida com triglicerides de 
cadeia media, modulos de carboidratos e proteina. Os trigliceri¬ 
des de cadeia media nao passam pelo sistema linfatico, entran- 
do diretamente na circulagao portal. Se o quilotorax e muito 
importante e nao diminui com as modificagoes na dieta, reco- 
menda-se o jejum por via digestiva e a nutrigao parenteral, cujo 
objetivo e nao apenas manter o estado nutricional, mas repor 
as perdas de eletrolitos pelo liquido quiloso. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber diagnosticar as intercorrencias clinicas. 

• Ter conhecimento para escolher a dieta enteral mais 
adequada. 

• Ter conhecimento para resolver as intercorrencias 
clinicas. 
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CAPITULO 9.3 


TERAPIA NUTRICIONAL NAS 
doencas NEUROLOGICAS 

Jocemara Gurmini 
Denise Tiemi Miyakawa 


Introdugao 

Dados epidemiologicos recentes sobre encefalopatia cronica na 
infancia mostram uma prevalencia de 65 casos a cada 1.000 nas- 
cidos vivos prematuros com peso inferior a 1.500 g. Uma serie de 
estudos de coorte realizados na Inglaterra combebes nascidos em 
2006 e com idade gestacional entre 22 e 26 semanas (EPICure 2) 
mostrou que a sobrevida desses prematuros aumentou entre os 
anos de 1995 e 2006, porem, a proporgao de lesoes neurologicas 
graves em relagao ao numero de pacientes vivos foi mantida. 1 

A expectativa de vida de pacientes com encefalopatia tern 
aumentado gradativamente, chegando a 25 anos para pacien¬ 
tes do sexo masculino gravemente comprometidos. Entre es¬ 
ses pacientes, 52 a 92% apresentam variados graus de disfagia 
que se nao for adequadamente diagnosticada leva a desnutri¬ 
gao e a uma maior morbidade e mortalidade. 2 

O aumento da prevalencia de criangas com encefalopatia 
grave, o aumento da sobrevida, a influencia que as complica- 
goes cronicas podem exercer sobre a qualidade de vida do 
doente e a dificuldade do autocuidado justificam a importan¬ 
ce do entendimento das particularidades do atendimento e 
do acompanhamento desses pacientes. 

Deficiencias nutricionais 

As deficiencias nutricionais causam parada no crescimento e 
desenvolvimento, diminuigao da forga muscular, alteragoes 
no sistema imunologico, prejurzo nas fungoes gastrointesti¬ 
nal e cardiorrespiratorias, alteragao de comportamento com 
irritabilidade ou apatia e depressao, redugao de energia para 
as reabilitagoes, desmineralizagao ossea com ou sem fraturas 
associadas. Colaboram para o aparecimento da desnutrigao na 
encefalopatia cronica as alteragoes de cavidade oral, como mal 
conservagao dentaria e palato em ogiva. Outras alteragoes que 
podem ser encontradas sao: o disturbio de deglutigao, a doen- 
ga do refluxo gastroesofagico, os disturbios de motilidade in¬ 
testinal, os efeitos colaterais de medicagoes e as mudangas 
das necessidades energeticas secundarias a crises convulsivas 
de difrcil controle, distonias, infecgoes. 2 ' 4 


Paciente com encefalopatia cronica, na maioria das vezes faz 
uso de mais de urn anticonvulsivante ou outra medicagao neu- 
rologica que, se por urn lado controlam os sintomas, por outro 
podem trazer efeitos colaterais indesejaveis como deficiencia 
de vitaminas do complexo B, vitamina D e carnitina, depressao 
do sistema nervoso central atrapalhando a alimentagao, hiper- 
trofia de gengiva e xerostomia, que, associada a higiene precaria 
e ao bruxismo, aumenta o risco de carie e infecgoes orais. 3 ’ 4 

A enfermidade neurologica leva a alteragoes motoras de 
graus variados, tornando a crianga dependente de urn cuida- 
dor por toda a vida, inclusive na alimentagao. Pacientes com 
baixa ingestao energetica tambem ingerem menos micronu- 
trientes com uma redugao em 15 a 50% de ferro, selenio, zinco, 
acido graxos essenciais, vitaminas C, D e E. 56 

Comorbidades 

Os pacientes com encefalopatia cronica apresentam outros 
acometimentos alem do neurologico como, por exemplo, a 
doenga do refluxo gastroesofagico, que ocorre de forma silen- 
ciosa, podendo se manifestar com alteragao do comportamen¬ 
to e levar a graus variados de lesao de mucosa esofagica, que 
vao da esofagite ao esofago de Barret ou a estenose peptica. 4 7 

Nao sao raras as ocasioes em que quadros de infecgoes pul- 
monares de repetigao levam a internagoes frequentes e pro- 
longadas. As pneumonias podem ser causadas por uma doen¬ 
ga pulmonar preexistente (p.ex., malformagoes ou displasia 
broncopulmonar), doenga do refluxo gastroesofagico, imuno- 
deficiencia secundaria a desnutrigao e aspiragao pela disfagia. 7 

A paralisia cerebral e uma das enfermidades com maior asso- 
ciagao com fraturas. A maioria ocorre nas extremidades inferio- 
res, principalmente femur (70 a 80%) e, geralmente, esta asso¬ 
ciada a mrnimo ou nenhum trauma. Alem do aumento nos 
gastos com saude, a fratura gera dor, ulcera por pressao, perda 
ossea adicional, dificuldade no posicionamento, falta da crianga 
nas atividades escolares e diminuigao da qualidade de vida. En¬ 
tre os fatores de risco para a baixa massa ossea estao a falta de 
deambulagao durante a formagao ossea, as imobilizagoes fre- 
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quentes decorrentes de cirurgias ortopedicas, a nutrigao prejudi- 
cada em razao de disfagia, o uso de anticonvulsivantes, a prema- 
turidade, a pouca exposigao ao sol, a deficiencia de vitamina D e 
a deficiencia de hormonio do crescimento. Criangas e adolescen- 
tes com limitagoes motoras moderadas e graves sao mais vulne- 
raveis a baixa massa ossea com aumento no risco de fraturas. 5 ’ 78 

Avaliagao da condigao nutricional 

No atendimento do paciente com encefalopatia cronica, uma 
historia clinica detalhada e de grande importancia. Dados re- 
ferentes a causa da doenga neurologica, duragao e evolugao, 
informagoes perinatais, medicamentos utilizados, doengas 
associadas, internagoes, profissionais que o acompanham, te- 
rapias e antecedentes alimentares sao informagoes importan- 
tes para o atendimento desses pacientes. 5 ’ 7 

Na avaliagao da alimentagao deve-se questionar quern ali- 
menta a crianga, local, consistency do alimento, o tempo gas- 
to em cada refeigao, escape de alimentos para fora da boca, 
presenga de tosse, palidez cutanea, cianose, regurgitagao ou 
vomitos durante a refeigao. Algumas informagoes na alimen¬ 
tagao oral sinalizam riscos nutricionais: tempo prolongado 
para a alimentagao, refeigoes estressantes para o cuidador e a 
crianga, ausencia de ganho de peso nos ultimos 2 a 3 meses se 
lactente ou anos se crianga maior, sinal de alteragao respirato- 
ria durante a alimentagao. 4 

No exame fisico observar tonus muscular, nivel de atividade, 
presenga de movimentos involuntarios, contraturas, deformi- 
dades, ulceras por pressao, sinais de doenga pulmonar cronica, 
constipagao intestinal e carencias nutricionais especificas. 5 ' 7 

Em pediatria, o crescimento normal sugere uma crianga 
saudavel. No entanto, existem algumas dificuldades a serem 
superadas na avaliagao do paciente com dificuldades motoras. 
Ha a necessidade de balangas especiais ou da pesagem do cui¬ 
dador com a crianga descontando o peso do cuidador. Alem 
disso, as deformidades, as contraturas, os espasmos, a esco- 
liose e a impossibilidade de ficar em pe dificultam a medida da 
estatura. Para a verificagao da estatura foram criadas algumas 
formulas que fornecem a estatura estimada, sendo as mais co- 
nhecidas as desenvolvidas por Stevenson et al. Elas utilizam 
medidas de segmentos como comprimento de tibia, altura do 
joelho e comprimento do brago, podendo ser usadas para 
criangas de ambos os sexos ate 12 anos de idade. 9 

Tabela 1 Formulas para o calculo da estatura estimada 


Medida do segmento 

Calculo da estatura estimada 

DP 

Comprimento de brapo 

(4,35 x CB) + 21,8 

± 17 

Comprimento de tibia 

(3,26 x CT) + 30,8 

± 1,4 

Altura do joelho 

(2,69 x AJ) + 24,2 

± 1,1 


Fonte: Stevenson, 1995. 9 


Algumas consideragoes sobre a avaliagao da condigao nutri¬ 
cional, principalmente a antropometria, tern sido levantadas 
em revisoes recentes sobre o tema. Com relagao a estatura, ela 
e estimada, necessitando de equipamentos, tecnica para as 
medidas e o conhecimento de qual a melhor equagao a ser em- 


pregada, principalmente para pacientes acima de 12 anos de 
idade. Pacientes com encefalopatia tendem a ser menores e a 
nutrigao parece ter mais efeito sobre o peso e as reservas de 
gordura que sobre o crescimento linear. Dados contraditorios 
foram verificados em urn estudo publicado por Martinez-Costa 
em 2011, que mostrou que pacientes submetidos a gastrosto- 
mia antes de 18 meses apresentaram melhores indices de esta¬ 
tura em relagao aos que receberam cuidados nutricionais mais 
tardiamente, talvez porque a melhora do aporte nutricional 
ocorreu em fases nobres do crescimento. Outro dado relevante 
diz respeito a lesao cerebral que poderia causar ruptura das co- 
nexoes hipotalamo-corticais, levando a alteragoes na homeos- 
tase da energia e saciedade. Condigoes como deficiencia de 
hormonio de crescimento e puberdade prolongada com menor 
estirao tambem poderiam comprometer a estatura final. 510 

Curvas 

Questiona-se qual a melhor curva de crescimento a ser empre- 
gada, qual o percentil a ser considerado adequado e o emprego 
ou nao de curvas especiais que talvez reflitam como urn grupo 
de pacientes com encefalopatia cresceu e nao como deveriam 
crescer. 11 

Em 1996, Krick et al., a partir da analise retrospectiva de da¬ 
dos antropometricos de peso e estatura de 360 criangas com 
encefalopatia cronica quadriplegica espastica, entre 0 e 120 
meses, elaboraram curvas de estatura para a idade, peso para 
a idade e peso para a estatura - comparadas com as curvas do 
NCHS (National Center for Health Statistics). 12 

Day et al. em 2007 desenvolveram curvas de crescimento 
baseado nas medidas de pacientes neuropatas acompanhados 
no Estado da California (Estados Unidos), a partir de dados ar- 
quivados (1987-2002) de peso e estatura de 24.920 pacientes. 
Foram criadas curvas de 2 e 20 anos para os sexos masculino e 
feminino e o tragado comparando as curvas do CDC. Nesse es¬ 
tudo, foi considerada neuropatia a lesao nao progressiva do ce- 
rebro ocorrida durante a vida intrauterina ou periodo perinatal, 
caracterizado por paralisia, espasticidade ou controle alterado 
dos movimentos ou postura e que se manifestava antes dos 2 a 
3 anos de vida. Foram excluidos pacientes com lesao pos-natal 
(trauma, tumor...) e outros diagnostics (autismo, sindrome 
de Down, doenga degenerativa). Os grupos foram separados 
pela capacidade motora segundo o Gross Motor Function Clas¬ 
sification System (GMFCS). As limitagoes para o estudo foram 
a perda de seguimento dos pacientes com lesao leve e a nao 
validagao dos metodos para avaliagao da estatura. 11 

Brooks et al. em 2011 utilizaram 102.163 aferigoes de peso 
da coleta dos dados referente ao trabalho de 2007 de Day et al. 
para determinarem os percentis de peso para a idade de acordo 
com sexo e capacidade funcional que se associavam a piores 
desfechos clinicos. 0 trabalho resultou em curvas de peso para 
a idade com demarcagao de faixa na qual, estatisticamente, 
havia maior ocorrencia de afecgoes clinicas e risco de morte. 11 ’ 13 

Talvez as curvas de crescimento empregadas poderiam ser 
as mesmas utilizadas para criangas saudaveis, respeitando-se 
o canal de crescimento. A avaliagao combinada de indicadores 
permite melhorar o diagnostic nutricional. 
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Composigao corporal 

A avaliagao da composigao corporal tambem poderia contribuir 
na avaliagao nutricional. As pregas cutaneas, principalmente a 
tricipital, ja foi considerada como mais sensivel que o peso para 
identificar individuos nutridos. Mais recentemente, verificou- 
-se que as pregas poderiam subestimar os estoques de gordura, 
uma vez que a sua distribuigao estaria concentrada na regiao 
abdominal (central). 0 DEXA ( dual-energy X-ray absorptio¬ 
metry ) parece ser um dos melhores metodos para determinar se 
os estoques de gordura estao adequados ou depletados, apesar 
das dificuldades quanto ao posicionamento do paciente para o 
exame. 14 A bioimpedancia e um metodo portatil, rapido, pro- 
missor, mas a movimentagao do paciente e as alteragoes no es- 
tado de hidratagao sao alguns desafios a serem superados- 41416 

Avaliagao da deglutigao 

Sempre que possivel solicitar avaliagao de um profissional es- 
pecializado (otorrinolaringologista e fonoaudiologo). Ja na 
primeira consulta e importante inspecionar ativamente como 
a crianga se alimenta. Deve-se observar a posigao da crianga, 
os utensilios utilizados (tamanho e material), consistency 
escape de alimento, tempo que o alimento permanece na boca, 
presenga de tosse, alteragao na voz ou dispneia. 

Exames complementares 

Na avaliagao do paciente com encefalopatia cronica alguns 
exames podem auxiliar a abordagem inicial e seguimento. 
Cabe lembrar que esses pacientes podem apresentar outras 
comorbidades nao relacionadas a doenga neurologica, como 
doenga celiaca, fibrose cistica e doenga inflamatoria intestinal, 
que agravam a condigao nutricional. 6 

Algumas medicagoes podem interferir nas avaliagoes sericas. 
Um exemplo e o fenobarbital, que pode aumentar o volume cor¬ 
puscular medio, e outros anticonvulsivantes, que podem alterar 
a absorgao de vitamina D e B 12 . 6 

Na Tabela 2 seguem algumas sugestoes de exames comple¬ 
mentares. 

Tabela 2 Exames complementares 

Exames sericos 

Albumina e pre-albumina 

Hemograma, ferro serico, ferritina 

Calcio, fosforo, fosfatase alcalina, vitamina D (25-OH-D) 

Vitamina B12 e folato 

Zinco e carnitina (acido valproico) 

Perfil lipidico 

Gama GT, transaminases, amilase 

Avaliagao da deglutigao 

1. Videodeglutograma 

2. FEES - fiberoptic endoscopic evaluation swallowing safety 
Exame endoscopico da deglutigao, permite a avaliagao da 
sensibilidade da mucosa 

Avaliagao do aparelho digestorio 

Radiografia contrastada de esofago, estomago e duodeno 
Endoscopia digestiva alta com biopsias 


Orientagoes nutricionais especificas 

Determinar as necessidades nutricionais de pacientes porta- 
dores de necessidades especiais e passivel de falhas, principal¬ 
mente pela falta de parametros para comparagao, pelas defor- 
midades fisicas que impossibilitam a mensuragao e pelo 
crescimento e desenvolvimento anormais. As necessidades 
energeticas para pacientes que nao deambulam parecem ser 
muito proximas das necessidades basais, uma vez que alguns 
estudos mostraram que apos a gastrostomia houve um ganho 
de peso, das pregas cutaneas e das circunferencias com 75 a 
80% das necessidades energeticas para idade e sexo. 417 

Seguem na Tabela 3 alguns metodos para determinar a ne- 
cessidade energetica do paciente com comprometimento neu- 
rologico. 

Tabela 3 Metodos para determinar a necessidade 
energetica diaria de criangas neurologicamente 
comprometidas 

1. Referenda de ingestao diaria pelo gasto energetico basal 
Ingestao energetica (kcal/dia) = gasto energetico basal x 1,1 

2. Calorimetria indireta 

Ingestao energetica (kcal/dia) = {gasto energetico basal x tonus 
muscular x atividade} + crescimento, em que: 

GEB (kcal/dia) = superficie corporal (m 2 ) x razao energetica 
padrao (kcal/m 2 /h) x 24 

Tonus muscular = 0,9, se baixo; 1, se normal; 1,1, se aumentado 
Atividade = 1,1, se acamado; 1,2, se cadeirante ou engatinha e 
1,3, se deambula 

Crescimento = 5 kcal/g de ganho de peso desejado 

3. Estatura 

15 kcal/cm em crianga sem disfungao motora 

14 kcal/cm em crianga com disfungao motora, mas que deambula 

11 kcal/cm em crianga que nao deambula 

Fonte: NCP 2008; 23:597-607/JPGN 2006; 43:123-135/ Paediatr Child 
Health 2009; 14:395-401. 

Para melhorar a ingestao oral 

A fonoaudiologia pode contribuir auxiliando no posiciona¬ 
mento e na orientagao quanto aos utensilios adequados para 
as refeigoes, textura e consistency a ser oferecida, avaliagao 
quanto a seguranga da alimentagao via oral. 

A nutrigao pode contribuir com orientagoes visando a ade- 
quar a consistency dos alimentos, aumentando a densidade 
calorica das refeigoes com o uso de modulos de gordura e car- 
boidratos e promover a manutengao do adequado aporte hi- 
drico. A orientagao de refeigoes menores com intervalos cur- 
tos, a utilizagao de espessantes e o uso de formulas polimericas 
podem ser estrategias para a intervengao nutricional. 

Convem salientar que, quando possivel, esses pacientes 
devem receber uma abordagem multidisciplinar. 

Via alternativa de alimentagao (sonda) 

Diante de uma crianga com encefalopatia cronica, esta indica- 
da uma via alternativa de alimentagao (gastrostomia) nas se- 
guintes situagoes: ganho de peso inadequado e falha no cresci¬ 
mento apesar das tentativas de melhorar a ingestao energetica 
pela via oral, refeigoes longas com mais de 30 minutos, ali¬ 
mentagao oral insegura, com risco de aspiragao. 4 ’ 57 
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A sonda enteral estaria indicada em casos de uso por um 
curto periodo, ja a gastrostomia, em situagoes em que a tera- 
pia nutricional enteral sera realizada por tempo prolongado (> 
6 semanas). 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Acompanhar o estado nutricional do paciente 
neuropata, evitando que a disfagia e a baixa ingestao 
coimprometam o crescimento dessa crianga. 

• Reconhecer os sinais de inseguranga e insuficiencia da 
via oral, necessitando a indicagao de via alternativa de 
alimentagao (sonda). 

• Reconhecer as complicagoes relacionadas a esses 
pacientes, prevenindo e tratando de maneira adequada. 

• Entender que o sucesso da terapia nutricional nem 
sempre e a retirada da sonda, mas a melhoria da 
condigao nutricional, reduzindo a morbidade e 
mortalidade. 
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CAPITULO 9.4 


TERAPIA NUTRICIONAL EM 
SITUACOES ESPECIAIS - 
doenca RENAL 

Elza Daniel de Mello 


Introdugao 

0 manejo nutrologico da crianga com nefropatia e, ao mesmo 
tempo, amplo e especifico. Amplo porque depende da situa- 
gao clinica envolvida, uma vez que a propria insuficiencia re¬ 
nal cronica (IRC) pode ser considerada urn quadro sindromi- 
co; e especifico porque depende do comprometimento da 
fungao renal em cada situagao. 1 ' 3 

As causas de IRC sao varias, sendo as mais prevalentes as 
congenitas (hipoplasia ou displasia renal e uropatia obstruti- 
va) e as adquiridas (glomerulonefrite cronica, glomerulonefri- 
te membranoproliferativa e glomerulonefrite esclerosante fo¬ 
cal segmentativa). 2 

A desnutrigao pode comprometer, de forma reversivel, a 
fungao renal. Ela diminui a taxa de filtragao glomerular (TFG), 
assim como a capacidade de concentrar e acidificar a urina. 
Com a melhora do estado nutricional, essas fungoes podem 
normalizar. 1 ' 3 

As criangas com IRC, sobretudo com idade ate 4 anos, de- 
vem ser cuidadosamente orientadas do ponto de vista nutri¬ 
cional, para que se possa assegurar a taxa de crescimento, 
preferencialmente acima do percentil 5 de altura para idade. 
Quanto mais precoce a ocorrencia da IRC (TFG menor que 
30%), potencialmente maior e o impacto da doenga no cresci¬ 
mento da crianga. A estatura baixa e urn fator muito impor- 
tante na qualidade de vida dessas criangas. As consequen¬ 
ces da IRC sao: desequilibrio hidreletrolitico, acumulo de 
toxinas endogenas e exogenas, hipertensao arterial sistemi- 
ca, acidose metabolica, anemia, osteodistrofia renal, anore¬ 
xia e desnutrigao. Alem disso, muitos pacientes necessitam 
de corticoterapia, que interfere em varios aspectos nutricio- 
nais, como comprometimento osseo, resistencia insulinica e 
obesidade. 1 ' 5 A propria IRC interfere na secregao de adipocito- 
cinas, mediada por processos inflamatorios. Maggio et al. es- 
tudaram a associagao da fungao renal com os niveis sericos 
de insulina e glicemia, verificando que, quando estao altera- 
dos, sao fator de risco cardiovascular importante. Tambem 
descreveram que niveis normais de resistina expressavam 


uma adequagao do estado nutricional e metabolico, sugerin- 
do que a resistina poderia ser urn marcador do estado infla- 
matorio e nutricional em criangas com IRC. 6 

A IRC tern como uma das complicagoes a uremia, que pode 
determinar nauseas, astenia, fadiga, diminuigao da atengao, 
comprometimento do desempenho escolar, retardo de cresci¬ 
mento, alteragao do debito urinario, respiragao encurtada, ede¬ 
ma de face e extremidades e amenorreia em adolescentes. 
Portanto, a uremia compromete o desenvolvimento normal da 
crianga e todos os esforgos devem ser utilizados para evita-la 
ou retarda-la pelo maior tempo possivel. 1 ' 4 

Outras consequencias metabolicas da IRC sao as seguintes: 3 ’ 5 ’ 7 

1. Expansao do volume extracelular: o fluido extracelular man- 
tem-se proximo do normal ate os estagios finais da IRC, uma 
vez que os rins tern a capacidade de aumentar a excregao de 
sodio. Quando essa fungao e perdida, observa-se aumento 
do sodio serico com consequente retengao hidrica (edema e 
hipervolemia) e hipertensao arterial. 

2. Acidose metabolica: ocorre mais nos estagios finais da doenga, 
mas compromete o estado nutricional, determinando degrada- 
gao de aminoacidos e comprometimento da massa magra. A 
acidose metabolica aumenta o catabolismo proteico e reduz a 
proteina corporea; determina perda ossea e doenga ossea; oca- 
siona uma progressao mais rapida da perda da fungao renal; in- 
duz a varias doengas endocrinas; aumenta o nivel serico de al- 
gumas citocinas pro-inflamatorias e da inflamagao sistemica; 
aumenta a mioglobulina beta-2; determina hipertrigliceride- 
mia; e, quando grave, ainda causa hipotensao e fraqueza. 

3. Anemia: em razao do comprometimento da produgao da eritro- 
poetina; por isso, a conduta esta baseada no uso da eritropoeti- 
na recombinante humana e ferro endovenoso. Se o nivel serico 
de ferritina estiver baixo, pode-se tambem suplementar ferro. 8 

4. Doenga cardiovascular: e a principal causa de morte no pa- 
ciente adulto. 

5. Osteodistrofia renal: relacionada com as alteragoes no meta- 
bolismo do calcio, fosforo e calcitriol, pelo hiperparatireoidis- 
mo e acumulo de aluminio. 9 
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6. Alteragoes no perfil lipidico: aumento serico dos triglicerides e 
diminuigao das lipoproteinas de alta densidade. 

7. Alteragao no metabolismo da insulina: ocorre redugao na secre- 
gao de insulina quando ha comprometimento de 50% da fungao 
renal, contribuindo para perda de massa magra. No entanto, 
com a piora da fungao renal, a depuragao da insulina diminui, 
havendo aumento de insulina com risco de hipoglicemia. 

8. Alteragao no trato digestorio: refluxo gastroesofagico, esofagi- 
te, gastrite, nausea, vomito e paladar metalizado, especial- 
mente nos estagios finais. 

Varios fatores que contribuem para a redugao da ingestao ali- 
mentar e o aumento do catabolismo na IRC estao apresenta- 
dos na Tabelal. 5 

Tabela 1 Fatores que contribuem para a anorexia e o 
aumento de catabolismo proteico na IRC 1 - 3 - 7 

Redugao da Alteragao do paladar 

ingestao alimentar 

Inflamagao cronica 
Restrigao alimentar iatrogenica 
Uso de muitos medicamentos 
Aspectos psicologicos 
Uremia 

Dialise peritoneal (saciedade precoce) 

Aumento do Resistencia insulinica 

catabolismo 

proteico Acidose metabolica 

Presenga de outras enfermidades 
Hiperparatireoidismo 

Inflamagao cronica decorrente de peritonite, 
depuragao reduzida de citrinas inflamatorias, 
inflamagao relacionada a dialise 


Orientagao nutricional 

No manejo conservador da IRC, devem-se adotar medidas die- 
toterapicas baseadas nas alteragoes metabolicas. A sintese de 
1,25-di-hidroxicolecalciferol e a excregao de fosforo estao dimi- 
nuidas, ocasionando osteodistrofia e hiperfosfatemia. Sendo 
assim, deve-se: 1 ' 3 

• restringir a ingestao de produtos lacteos, chocolate, nozes e 
bebidasabase de cola; 

• suplementar vitamina D e calcio; 

• prescrever quelantes de fosforo sem alummio nem magnesio; 

• priorizar as formulas lacteas ou de soja com relagao 
calcioifosforo 2:1; 

• prevenir e tratar a hipertensao arterial secundaria, com con¬ 
trol da ingestao de sodio e de fluidos (repor liquidos de acor- 
do com a perda urinaria e as perdas insensiveis); 

• repor vitaminas e suplementar acido folico. 

0 aporte de proteinas e fundamental para o crescimento linear, 
mas quando se restringe o fosforo e o sodio, esse acaba sendo 
consequentemente controlado. 0 ferro deve ser especialmen- 
te ofertado se o paciente estiver em uso de eritropoetina e/ou 
os niveis sericos de ferritina e transferrina estiverem diminui- 
dos. 0 aumento dos niveis de triglicerides e secundario a me- 


nor atividade da lipase hepatica e e discutivel se o controle da 
ingestao de carboidratos seja eficaz. 13 

Se os pacientes estao em dialise, o controle de sodio, potas- 
sio e fluidos deve ser individualizado. Cabe ressaltar que sem- 
pre se perde alguma porgao de proteina para o liquido dialisa- 
do e a glicose e absorvida. 0 balango nitrogenado deve ser 
mantido positivo para garantir o crescimento linear. 2 610 
As principals consideragoes nutricionais sao: 1 ' 5 ’ 7 ’ 10 ' 12 

1. Fosforo: na IRC e no aumento serico do paratormonio e da 
fosfatase alcalina, com ou sem hiperfosfatemia, deve-se utili- 
zar quelante de fosforo, dieta pobre em fosforo e suplementar 
vitamina D e calcio. Na perda tubular pos-transplante, deve- 
-se suplementar fosforo. Os alimentos ricos em fosforo sao lei- 
te e seus derivados, carne, frango, peixe, ovo e nozes. A Tabe¬ 
la 2 mostra a restrigao de fosforo necessaria conforme o peso 
corporeo. 

2. Sodio: deve ser controlado na hipertensao arterial sistemica, 
na retengao hidrica e na terapia com corticosteroide, mas de- 
ve-se aumentar sua suplementagao quando a perda urinaria 
for maior ou ocorrer perda peritoneal para o liquido dialisado. 
Conforme a quantidade de sodio liberado, uma conduta e ne¬ 
cessaria: 3 a 4 g de sodio (habitual dieta sem sal adicional). Os 
alimentos sao preparados com pouco sodio e limita-se inges¬ 
tao de altas fontes, como pizzas, embutidos, alimentos em 
conserva, temperos prontos: 2 g de sodio - alimentos prepa¬ 
rados sem sal. 

3. Potassio: ocorre hiperpotassemia quando a taxa de filtragao 
glomerular e menor de 5%. Nesses casos, a dieta deve ser res- 
trita em potassio. Todavia, na terapia com diuretico e na hipo- 
potassemia secundaria a dialise peritoneal, pos-transplante 
ou diarreia, o potassio deve ser reposto. Fontes dieteticas sao 
sucos, frutas e nozes. 

4. Proteina: na crianga com menos de 2 anos de idade com IRC, 
deve ser ingerida quantidade menor ou igual a 0,15 g/cm/dia 
de proteina. Naquelas com mais de 2 anos, deve-se seguir a 
RDA (recommended dietary allowance ) para a estatura da 
crianga. Quando estiver em hemodialise e com mais de 2 anos 
de idade, ofertar quantidade menor ou igual de 0,3 g/cm/dia 
de proteina. Na vigencia de dialise peritoneal, o aporte geral- 
mente deve ser maior e, pos-transplante, a RDA de proteina 
deve ser aquela definida para estatura e idade. Geralmente as 
criangas ingerem mais proteinas de alimentos solidos, entao, 
a ingestao de leite e derivados deve ser controlada. Cerca de 
70% das proteinas devem ser de alto valor biologico, sendo as 
fontes carne, peixe, queijo, ovo e leite. Deve-se salientar que, 
pelo alto conteudo de fosforo, habitualmente deve-se limitar 
a ingestao de queijo, ovos e leite. A Tabela 3 mostra as neces- 
sidades nutricionais de proteina nas criangas em dialise. 3 

5. Calorias: quando a crianga estiver desnutrida, ofertar 80 a 
100% da RDA para estatura e idade. Na crianga com menos de 
2 anos de idade, com IRC e sem tratamento dialitico, deve-se 
ofertar 6 a 12 kcal/cm/dia; na maior de 2 anos de idade em 
hemodialise, 10 kcal/cm/dia. A ingestao oral comumente vai 
ser comprometida. Inicialmente, suplementos via oral po- 
dem ser suficientes, mas, quando a taxa de crescimento co- 
mega a desacelerar, passa a ser necessario uso de sonda ou 
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gastrostomia para que o aporte necessario seja ingerido. 
Quando a crianga estiver em dialise peritoneal, deve-se aten- 
tar que a glicose do liquido dialitico e absorvida, representan- 
do 8 a 12 kcal/kg/dia. Esse aspecto deve ser valorizado se es¬ 
tiver sendo observado excesso de peso, e nao desnutrigao. 
Pode ser necessario ofertar preparagoes com 2 kcal/mL quan¬ 
do houver restrigao hidrica. 

6. Vitaminas e minerais: deve-se garantir o aporte de todas as vi- 
taminas e os minerais conforme recomendado para todas as 
criangas na mesma faixa etaria e sexo, exceto para as vitami¬ 
nas A e D. A excregao da vitamina A pode estar comprometida 
e a hipervitaminose A pode estar associada com hipercalce- 
mia, anemia e hiperlipidemia. A vitamina D deve ser prescrita 
na sua forma ativa para prevenir a osteodistrofia. 

Tabela 2 Restrigao de fosforo na IRC 4 


Peso corporeo (kg) 

Fosforo permitido (mg/dia) 

< 10 

< 400 

10 a 20 

< 600 

20 a 40 

< 800 

> 40 

< 1.000 


Tabela 3 Necessidade de proteinas em criangas em 
dialise 4 


Meninas e 

Recomendagao de ingestao proteica (g/kg/dia) 

meninos 

Dialise peritoneal 

Hemodialise 

Pre-termo 

3 a 4 

3 

0 a 6 meses 

2,1 a 3 

2,1 

6 a 12 meses 

2 a 3 

1,5 a 2 

1 a 2 anos 

2 a 3 

1,5 a 1,8 

2 anos a 
puberdade 

2,5 

1 a 1,5 

Puberdade 

2 

1 a 1,5 

Pos- 

-puberdade 

1,5 

1 a 1,5 


As Tabelas 4, 5 e 6 mostram as orientagoes gerais no manejo 
nutrologico das disfungoes renais. 

No paciente com calculo renal, tambem e necessaria uma 
orientagao nutrologica. A formagao dos calculos no trato urina- 
rio e urn fenomeno multifatorial que resulta da supersaturagao 
urinaria, nucleagao, agregagao, retengao e crescimento dos cris- 
tais. Em geral, a cristalizagao decorre de anormalidades na com- 
posigao urinaria que causam a supersaturagao dos promotores 
(calcio, oxalato e acido urico) ou a diminuigao dos inibidores da 
formagao de cristais (citrato, glicosaminoglicanos e nefrocalci- 
na), ou ambos. Outros fatores tambem envolvidos na litogenese 
sao pH urinario, volume urinario e dieta. Existem varios tipos 
de calculos renais que diferem em composigao e patogenese. 
Cerca de 80% dos calculos contem sais de calcio compostos por 
oxalato ou fosfato, sendo o disturbio metabolico frequentemen- 
te associado a hipercalciuria. Multiplos fatores podem influen- 
ciar o modo como a dieta promove alteragoes urinarias que le- 
vam a formagao de calculos. A baixa ingestao de liquidos ou a 
desidratagao podem aumentar a concentragao e mudar o pH da 
urina, como tambem causar hipocitraturia. A alta ingestao de 
sodio estimula a hipercalciuria e diminui a concentragao de ci¬ 
trato urinario. A dieta rica em proteina animal aumenta o acido 
urico e o calcio urinario. 0 calcio influencia a concentragao uri¬ 
naria de calcio e oxalato. As modificagoes da dieta para controle 
da formagao de calculo, nos pacientes com hipercalciuria, tam¬ 
bem requerem alteragoes de outros componentes da dieta alem 
do calcio, como oxalato, sodio e purinas. Algumas pesquisas de- 
monstram que a baixa ingestao de calcio diminui a excregao uri¬ 
naria de calcio; porem, essa restrigao pode levar a hiperoxaluria 
secundaria. A menor disponibilidade de calcio na luz intestinal 
para ligagao com o oxalato resulta em maior quantidade de oxa¬ 
lato livre dentro do trato gastrointestinal e aumenta, assim, o 
risco para litfase renal pelo consequente aumento da concentra¬ 
gao urinaria de oxalato. Urn ponto importante a ser destacado e 
que a restrigao de calcio da dieta torna-se inapropriada, pois 
tambem pode levar a deficiencia de calcio e perda da massa os- 
sea. Na literatura, discute-se muito sobre o papel do calcio na 
dieta para criangas com hipercalciuria e litfase renal. Assim, re- 


Tabela 4 Orientagao nutrologica geral da insuficiencia renal aguda 23 



IRA sem dialise 

IRA com dialise peritoneal ou hemodialise 

IRA com dialise contfnua 

Energia 

Conforme idade e sexo 

Conforme idade e sexo 

Conforme idade e sexo 

Proteina 

Conforme idade e sexo 
ou menos, dependendo 
da ureia 

Conforme idade e sexo mais 0,2 g/kg na 
hemodialise e mais 0,4 g/kg na dialise 
peritoneal 

Minimo de 2,5 g/kg 

Sodio 

Depende do nivel serico e 
da volemia 

Depende do nivel serico e da volemia 

Geralmente sem restrigoes e pode ser 
necessaria suplementagao 

Potassio 

Muito restrito 

Restrito 

Geralmente sem restrigoes e pode ser 
necessaria suplementagao 

Fosforo 

Muito restrito 

Restrito 

Geralmente sem restrigoes e pode ser 
necessaria suplementagao 

Fluidos 

Variam de acordo com a 
diurese 

Variam de acordo com a diurese 

Pode ser necessaria suplementagao 

Micronutrientes 

Muito restrito em 
vitaminas lipossoluveis 

Limitado em vitaminas lipossoluveis 

Pode ser necessaria suplementagao, 
especialmente de selenio e tiamina 


IRA: insuficiencia renal aguda. 
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Tabela 5 Orientagao nutrologica geral na sindrome nefrotica 23 


Energia 

Conforme idade e sexo 



Proteina 

Conforme idade e sexo 



Sodio 

1 a 3 mEq/kg, pode variar conforme edema ou hipertensao 


Potassio 

Sem necessidade de restrigao 



Fosforo 

Sem necessidade de restrigao 



Fluidos 

Variam conforme diurese 



Micronutrientes 

Conforme idade e sexo 



Tabela 6 Suporte nutrologico geral na insuficiencia renal cronica 23 



Taxa de filtragao glomerular < 15 a 59 ml./ 
min/1,73 m 2 (estagios 3 a 5) 

Em hemodialise 

Em dialise peritoneal 

Energia 

Conforme sexo e idade 

Conforme sexo e idade 

Conforme sexo e idade 

Proteina 

Taxa de filtragao glomerular 30 a 59 mL/ 
min/1,73 m 2 (estagio 3) = 100 a 140% * 
necessidades diarias/kg de peso corporeo ideal 
Taxa de filtragao glomerular < 15 a 29 mL/ 
min/1,73 m 2 (estagios 4 e 5) = 100 a 120% * 
necessidades diarias/kg de peso corporeo ideal 

Necessidades diarias + 1 g/kg 
de peso corporeo ideal 

Necessidades diarias + 0,15 a 

0,3 g/kg de peso corporeo ideal 
(dependendo da idade) 

Sodio 

1 a 3 mEq/kg, varia de acordo com edema e 
hipertensao 

1 a 3 mEq/kg, varia de acordo 
com edema e hipertensao 

1 a 3 mEq/kg, varia de acordo 
com edema e hipertensao 

Potassio 

Maioria tolera > 3 mEq/kg/dia 

1 a 3 mEq/kg/dia, mas varia 
conforme nivel serico e idade 

Geralmente sem restrigao 

Fosforo 

Limitado a 80 a 100% x necessidades diarias 
para manter niveis sericos normais 

Limitado a 80 a 100% x 
necessidades diarias para 
manter niveis sericos normais 

Limitado a 80 a 100% x 
necessidades diarias para manter 
niveis sericos normais 

Fluidos 

Geralmente sem restrigao 

Repor diurese, perdas 
insensiveis e ultrafiltragao 

Repor diurese, perdas insensiveis 
e mais aproximadamente 1 L 

Micronutrientes 

100% necessidades diarias e suplementar 
vitaminas hidrossoluveis, se necessario 

100% das necessidades diarias e 
repor vitaminas hidrossoluveis 

100% das necessidades diarias e 
repor vitaminas hidrossoluveis 


comenda-se a ingestao de calcio referente as recomendagoes 
para a faixa etaria e a redugao da ingestao de sal e de oxalato. 0 
oxalato esta presente em grande quantidade nos alimentos de 
origem vegetal, no entanto, somente espinafre e ruibarbo sao 
considerados alimentos de alto risco, pois apresentam gran¬ 
de concentragao de oxalato biodispomvel. Amendoim, amen- 
doa, chocolate, noz peca e cha instantaneo sao considerados 
alimentos de moderado risco. 13 

Assim, no suporte nutricional do paciente com IRC, e fun¬ 
damental otimizar a nutrigao, prevenir a osteodistrofia e man- 
ter a velocidade de crescimento. 0 impacto da IRC no cresci- 
mento depende da gravidade e da duragao da insuficiencia 
renal. A terapia nutrologica e individualizada e realizada pre- 
ferencialmente por uma equipe multidisciplinar, contando, 
pelo menos, com profissionais de nefrologia e nutrologia pe- 
diatricas, nutrigao, enfermagem e psicologia. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender que a orientagao nutricional da crianga 
com nefropatia e muito individualizado. 

• Saber os principios basicos para cada enfermidade 
nefrologica. 

• Saber que a conduta nutricional deve ser precoce no 
inicio da doenga e que, quando adequada, altera de 
forma positiva a evolugao da doenga nefrologica. 
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CAPITULO 9.5 


TERAPIA NUTRICIONAL EM 
SITUACOES ESPECIAIS 
-CANCER 

Elza Daniel de Mello 


Introdugao 

A terapia nutricional (TN) na crianga com cancer e muito impor- 
tante, uma vez que a prevalencia dessa condigao e grande. Fo- 
ram estimados, para o ano de 2014, no Brasil, 394.450 casos no- 
vos de cancer, excluindo-se os tumores de pele nao melanoma. 1 

A incidencia das neoplasias pediatricas difere de acordo 
com o tipo de tumor, a idade, o sexo e a etnia, mas, em geral, a 
incidencia total de tumores malignos na infancia e ligeira- 
mente maior no sexo masculino e normalmente afeta as celu- 
las do sistema sangumeo e os tecidos de sustentagao. 12 As 
neoplasias mais frequentes na infancia sao leucemias, tumo¬ 
res do sistema nervoso central (SNC) e linfomas, seguidos de 
neuroblastoma, nefroblastoma ou tumor de Wilms, retino¬ 
blastoma, tumores germinativos, osteossarcoma e os sarco¬ 
mas de partes moles. 1 As formas mais comuns de tratamento 
antineoplasico incluem quimioterapia, radioterapia, cirurgia 
e transplante de medula ossea. 0 tratamento, assim como a 
doenga em si, tern efeitos agressivos, deixando o organismo 
mais vulneravel e aumentando o risco de desnutrigao. 3 " 5 

Pacientes pediatricos com cancer podem apresentar algum 
grau de desnutrigao ao diagnostico e elevada incidencia de 
desnutrigao apos o inicio do tratamento. Levantamentos de- 
monstram que de 6 a 50% dos pacientes pediatricos com can¬ 
cer ja apresentam algum grau de desnutrigao no momento do 
diagnostico. 3 Cabe ressaltar que essa ampla prevalencia de 
desnutrigao por ocasiao do diagnostico e durante o tratamen¬ 
to pode ser decorrente tambem do metodo utilizado para ava- 
liagao nutricional, alem da epoca da publicagao do estudo. 
Houve grande progresso no tipo de tratamento (esta menos 
toxico) e na qualidade do manejo dos efeitos adversos (trata¬ 
mento antiemetico e das mucosites) e da TN (mais precoce). 
Verifica-se que o estado nutricional comega a deteriorar-se ra- 
pidamente apos o inicio do tratamento e que alguns pacientes 
permanecem desnutridos por urn tempo consideravel durante 
sua terapia. Ha evidences crescentes de que o estado nutri¬ 
cional ruim esta associado negativamente com a ocorrencia de 
toxicidade a quimioterapia e ate mesmo com a evolugao da 


doenga. 4 Isso reforga a necessidade do desenvolvimento de 
metodos baseados em evidences e eficientes para o diagnosti¬ 
co do estado nutricional e da TN em pacientes oncologicos pe¬ 
diatricos. 

Os motivos que determinam a perda de peso e a desnutri¬ 
gao ao diagnostico sao variaveis, sempre envolvendo deficien- 
cia de energia e/ou inflamagao que ocasiona perda de massa 
gorda e de massa livre de gordura. 1 ’ 34 Redugao da ingestao ali- 
mentar, alteragao do gasto energetico, absorgao e metabolis- 
mo de nutrientes, alem de complicagoes, como toxicidade oral 
e gastrointestinal, nefrotoxicidade e infecgoes, tern papel im- 
portante na etiologia da desnutrigao no cancer infantil. 4 ' 6 

Pode-se tambem observar sobrepeso e obesidade, que nao 
deixa de ser risco nutricional e desnutrigao, pois ha aumento de 
massa gorda sem aumento de massa magra. Varios fatores po¬ 
dem afetar o peso do paciente pediatrico com cancer, incluindo 
medicamentos, alimentagao e falta de exercicio fisico. A qui¬ 
mioterapia de indugao e reindugao, por exemplo, inclui o uso de 
altas doses de esteroides ao longo de semanas, o que leva as 
criangas e os adolescentes a ganharem peso rapidamente. 0 tra¬ 
tamento com glicocorticoides causa aumento significativo no 
consumo de energia, e esse efeito contribui para o ganho de 
peso excessivo e a obesidade. Esse aspecto e muito observado 
nos pacientes submetidos a tratamento para leucemia linfocfti- 
ca aguda. Esse excesso de peso e urn fator de risco adicional 
para surgimento de diabete melito tipo 2, hipertensao arterial e 
doengas cardiovasculares, alem do proprio risco oriundo das 
quimioterapias. Portanto, alem de todos os fatores citados ante- 
riormente, a propria terapia antineoplasica pode induzir efeitos 
colaterais gastrointestinal (nausea, vomitos, mucosite oral e 
intestinal, esofagite, diarreia ou constipagao), alem de altera- 
goes de digestao e absorgao de nutrientes, aumentando, portan¬ 
to, o risco nutricional desses pacientes. 4 ' 7 

Nos pacientes oncologicos pediatricos, a desnutrigao tern 
correlagao com maior numero de infecgoes, menor resposta 
terapeutica, maior probabilidade de recidivas e menores taxas 
de sobrevida. 710 
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Avaliagao nutricional 

E necessario, entao, que esses pacientes tenham seu estado nu¬ 
tricional estabelecido no momento da internagao ou logo apos 
o seu diagnostico. A precocidade em identificar os pacientes em 
risco nutricional ou com desnutrigao contribui para a institui- 
gao de medidas de intervengao nutricional cada vez mais preco- 
ces, facilitando a recuperagao e a melhora do prognostico. 11112 

Para a classificagao do estado nutricional, e necessaria 
uma avaliagao nutricional completa, que inclui parametros 
antropometricos (peso, estatura, medidas de dobra cutanea 
tricipital [DCT] e circunferencia muscular do brago [CMB]), 
bioqurmica, clrnica e dietetica. Essa avaliagao e semelhante 
em qualquer crianga e adolescente. 15 

Sao considerados criterios para diagnosticar a crianga com 
risco nutricional: 6 

• perda total de peso > 5% do peso usual no mes anterior ao 
diagnostico da doenga; 

• peso menor que o percentil 5 para idade; 

• altura menor que o percentil 5 para idade; 

• peso para altura menor que o percentil 5; 

• peso < 90% do peso corporeo ideal para altura; 

• DCT menor que o percentil 10 para idade e sexo; 

• CMB menor que o percentil 5 para idade e sexo; 

• indice de massa corporea menor que o percentil 5 para idade e 
sexo; 

• albumina serica < 3,2 g/dL; 

• ingestao oral < 80% das necessidades estimadas. 

Deve-se tambem tentar determinar os nrveis sericos de vita- 
minas A, C, E e D, zinco e selenio. 1 ’ 5 ’ 91012 

Terapia nutricional 

0 principal objetivo da TN em criangas em risco nutricional ou 
desnutridas submetidas a quimioterapia e/ou a radioterapia e 
oferecer energia, fluidos e nutrientes em quantidades adequa- 
das para manter as fungoes vitais e a homeostase, minimizando 
os efeitos adversos causados pelo tratamento e favorecendo urn 
balango nitrogenado positivo, de modo a garantir crescimento e 
desenvolvimento adequados com qualidade de vida. 1213 

A TN deve ser indicada e iniciada precocemente em todas 
as criangas com risco nutricional ou desnutridas, desde que 
em condigoes hemodinamicas estaveis. Varias sao as possibi- 
lidades de administragao da TN, desde a enteral, via oral ou 
via sonda, ate a parenteral, sendo essa ultima somente indica¬ 
da na vigencia da impossibilidade total ou parcial do uso do 
trato gastrointestinal. A TN via oral e a mais recomendada e 
deve ser a primeira opgao quando a ingestao alimentar for me¬ 
nor do que 75% das recomendagoes em ate 5 dias consecuti- 
vos. A TN por sonda deve ser considerada mediante a impossi¬ 
bilidade da utilizagao da via oral ou na presenga de ingestao 
alimentar inadequada (menor do que 60% das recomenda¬ 
goes por ate 5 dias consecutivos), sem expectativa de melhora 
da ingestao. A descontinuidade da TN deve ser realizada me¬ 
diante instabilidade hemodinamica, e sua suspensao deve ser 
programada quando a ingestao oral alcangar 60 a 70% das re¬ 
comendagoes por 2 a 3 dias consecutivos. 13 ' 51213 


A determinagao das necessidades nutricionais pode ser ob- 
tida por meio de varias equagoes, nao havendo, na literatura, 
recomendagao especifica para criangas com cancer submeti¬ 
das a quimioterapia e a radioterapia. Por isso, na clinica, para 
calculo das necessidades caloricas, podem-se adotar as equa¬ 
goes da DRI 2006, de Holliday e Segar (1957) ou as recomen¬ 
dagoes da Aspen (2002) 1 (Tabela 1). 

Em criangas desnutridas em recuperagao, que necessitam 
de oferta calorica adicional para corrigir deficits de crescimen¬ 
to, as formulas podem ser calculadas com o peso observado no 
percentil 50 para estatura. Criangas com maior estresse meta- 
bolico, como grandes cirurgias e infecgoes, ou com aumento 
de perdas podem ter necessidades aumentadas de proteinas. 
Nesses casos, pode-se utilizar a relagao N:calorias nao protei- 
cas em torno de 1:80 a 1:100. Pode-se tambem utilizar a reco¬ 
mendagao da Aspen (2002), que sugere urn aumento de 15 a 
50% das recomendagoes de proteinas para idade em caso de 
perda de peso e desnutrigao. 131213 

Os pacientes oncologicos apresentam varios efeitos colate- 
rais do tratamento que interferem com a ingestao alimentar, 
como saciedade precoce, nauseas, vomitos, xerostomia, muco- 
site, ulceras orais, disfagia, odinofagia, esofagite, anorexia e 
neutropenia. A seguir, serao listadas algumas sugestoes de ma- 
nejo para o paciente com cada urn desses efeitos colaterais. 1213 

Saciedade precoce 

Modificar a consistency da dieta, preferindo aqueles com li¬ 
bra abrandada e menor quantidade de fibra soluvel; aumentar 
o fracionamento da refeigao e diminuir o volume; aumentar a 
densidade calorica das preparagoes; nao ingerir liquidos nas 
refeigoes; evitar excesso de lipidios nas preparagoes. 

Nauseas e vomitos 

Conscientizar o paciente e o acompanhante da necessidade da 
alimentagao, apesar das nauseas e dos vomitos, oferecendo 
uma segunda vez a refeigao, aproximadamente 20 minutos 
apos a primeira oferta; aumentar o fracionamento da dieta e 
reduzir o volume por refeigao, oferecendo de 6 a 8 refeigoes ao 
dia; dar preferencia a alimentos mais secos, de consistency 
branda; evitar jejuns prolongados; mastigar ou chupar gelo 40 
minutos antes das refeigoes; evitar preparagoes que conte- 
nham frituras e alimentos gordurosos ou alimentos muito do- 
ces, e aquelas com temperaturas extremas, dando preferencia 
aos alimentos gelados; evitar beber liquidos durante as refei¬ 
goes, ingerindo-os em pequenas quantidades nos intervalos; 
manter a cabeceira elevada (45°) durante e apos as refeigoes; 
realizar as refeigoes em locais arejados, evitando locais fecha- 
dos onde possa se propagar o cheiro da refeigao; orientar o 
consumo de alimentos citricos (p.ex., suco e picole de limao 
ou maracuja); revisar a prescrigao e os horarios de administra¬ 
gao de medicamentos antiemeticos e daqueles que podem 
causar nauseas e vomitos. 

Xerostomia 

Estimular a ingestao de alimentos mais prazerosos; adequar os 
alimentos conforme aceitagao, ajustando a consistency quando 
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Tabela 1 Necessidades nutricionais 

DRI 2006 

Meninas e meninos 

De 0 a 3 meses: (89 x peso (kg) -100) + 175 
De 4 a 6 meses: (89 x peso (kg) -100) + 56 
De 7 a 12 meses: (89 x peso (kg) -100) + 22 
De 13 a 35 meses: (89 x peso (kg) -100) + 20 
Meninos 

De 3 a 8 anos: 88,5 - 61,9 x idade + fator atividade x (26,7 x peso + 903 x altura) + 20 
De 9 a 18 anos: 88,5 - 61,9 x idade + fator atividade x (26,7 x peso + 903 x altura) + 25 
Meninas 

De 3 a 8 anos: 135,3 - 30,8 x idade + fator atividade x (10 x peso + 934 x altura) + 20 
De 9 a 18 anos: 135,3 - 30,8 x idade + fator atividade x (10 x peso + 934 x altura) + 25 
Qual fator atividade usar 
1 = atividades do dia a dia 

1,16 = meninas com + de 30 a 60 min de atividade moderada 
1,13 = meninos com + de 30 a 60 min de atividade moderada 
1,31 = meninas com + 60 min de atividade moderada 
1,26 = meninos com + 60 min de atividade moderada 
Qual peso utilizar 
0 a 5 anos de idade 

Com baixo peso: utilizar o P/E do percentil 50 ou do escore Z = 0,00 
Eutroficos: utilizar peso atual 

Com sobrepeso ou obesos: utilizar P/E no percentil 95 ou o escore Z= +2,00 
5 a 19 anos 

Com baixo peso: utilizar o peso com base no IMC/I do percentil 50 ou do escore Z = 0,00 
Eutroficos: utilizar peso atual 

Com sobrepeso ou obesos: utilizar o peso com base no IMC/I no percentil 95 ou o escore Z = +2,00 
Obs.: esses ajustes em relapao ao peso atual nao devem ultrapassar 20% 

Holliday e Segar (1957) 

0 a 10 kg: 100 kcal/kg 

10 a 20 kg: 1.000 kcal + 50 kcal/kg para cada kg acima de 10 kg 
Mais de 20 kg: 1.500 kcal + 20 kcal/kg para cada kg acima de 20 kg 
Aspen (2002) 

De 0 a 1 anos: de 90 a 120 kcal/kg 
De 1 a 7 anos: de 75 a 90 kcal/kg 
De 7 a 12 anos: de 60 a 75 kcal/kg 
De 12 a 18 anos: de 30 a 60 kcal/kg 
De 18 a 25 anos: de 25 a 30 kcal/kg 


necessario; utilizar complementos nutricionais industrializados 
com flavorizantes citricos; dar preferencia a alimentos umedeci- 
dos; utilizar gotas de limao nas saladas e bebidas; ingerir liquidos 
junto com as refeigoes para facilitar a mastigagao e a deglutigao; 
adicionar caldos e molhos as preparagoes; dar preferencia a ali¬ 
mentos umedecidos; usar ervas aromaticas como tempero nas 
preparagoes, evitando sal e condimentos em excesso; mastigar e 
chupar gelo feito de agua, agua de coco e suco de fruta adogado; 
utilizar goma de mascar ou balas sem agucar com sabor citrico 
para aumentar a produgao de saliva e a sensagao de sede. 


Mucosite e ulceras orais 

Modificar a consistency da dieta de acordo com o grau de mu¬ 
cosite; evitar alimentos secos, duros ou picantes; utilizar ali¬ 
mentos a temperatura ambiente, fria ou gelada; diminuir o sal 
das preparagoes; consumir alimentos mais macios e pastosos; 
evitar vegetais frescos crus; evitar liquidos e temperos abrasi- 
vos; revisar a prescrigao e os horarios da administragao dos 
analgesicos; intensificar a higiene oral, de acordo com as con- 
digoes clinicas do paciente, desde a escovagao dentaria com 
escova extramacia ate bochechos com agua. 
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Disfagia 

Modificar a consistencia da dieta conforme aceitagao; em 
caso de disfagia a lfquidos, semilfquidos e pastosos, usar es- 
pessantes; em caso de disfagia a alimentos solidos, orientar o 
paciente a ingerir pequenos volumes de liquido junto com as 
refeigoes para facilitar a mastigagao e a deglutigao; evitar ali¬ 
mentos secos; dar preferencia a alimentos umedecidos; usar 
preparagoes de facil mastigagao e/ou deglutigao; estimular a 
mastigagao em caso de disfagia para solidos. 

Odinofagia 

Modificar a consistencia da dieta conforme aceitagao pelo pa¬ 
ciente (pastoso ou liquido); aumentar o fracionamento da re- 
feigao e diminuir o volume; utilizar alimentos secos e em tem- 
peratura ambiente; nao utilizar sal nas preparagoes; evitar 
condimentos acidos, assim como sucos e frutas que possam 
irritar a mucosa; orientar a mastigagao cuidadosa para dimi¬ 
nuir aerofagia. 

Esofagite 

Modificar a consistencia da dieta de acordo com a aceitagao do 
paciente (intensidade da dor); aumentar o fracionamento da 
dieta e reduzir o volume por refeigao, oferecendo de 6 a 8 refei- 
goes/dia; quando necessario, utilizar complementos nutricio- 
nais com flavorizantes nao citricos; evitar alimentos secos e 
duros; utilizar alimentos em temperatura ambiente; utilizar 
dieta hipolipidica e pobre em fibras insoluveis; diminuir o sal 
das preparagoes; dar preferencia a alimentos na consistencia 
pastosa (carnes macias, bem cozidas, picadas, desfiadas ou 
moidas) ou liquidificados; usar papas de frutas e sucos nao 
acidos; mastigar bem os alimentos evitando a aerofagia; man- 
ter a cabeceira elevada (45°) durante e apos as refeigoes; evi¬ 
tar a ingestao de cafe, bebidas alcoolicas, refrigerantes ou 
qualquer bebida gaseificada; evitar condimentos acidos que 
possam irritar a mucosa. 

Anorexia 

Mostrar ao paciente e ao acompanhante a importancia da ali- 
mentagao, apesar da disgeusia e da disosmia; estimular a in¬ 
gestao de alimentos mais prazerosos para aqueles em que a 
disgeusia esta aumentada; aumentar o fracionamento da die¬ 
ta e reduzir o volume por refeigao, oferecendo de 6 a 8 refei- 
goes/dia; modificar a consistencia dos alimentos conforme 
aceitagao, liquidificando-os quando necessario; dar preferen¬ 
cia a alimentos com sabores mais fortes e em temperaturas ex- 
tremas para estimular outros sentidos. 

Neutropenia 

Higienizar adequadamente todas as frutas e verduras que se- 
rao utilizadas, dando sempre preferencia ao cozimento delas; 
nao utilizar probioticos; utilizar agua potavel fervida guardada 
em geladeira ou mineral de 1 L com padrao de qualidade sem 
reutilizar embalagem; ingerir leites e derivados preferencial- 
mente esterilizados e em embalagens pequenas; utilizar pre¬ 
paragoes que foram confeccionadas nos padroes das Boas Pra- 
ticas de Seguranga Alimentar; nao ingerir oleaginosas, nem 


chas em saches ou folhas secas; sempre preferir alimentos in- 
dustrializados em embalagens individuals. 

Consideraqoes finais 

Pode-se ver que o risco nutricional e a desnutrigao sao extre- 
mamente prevalentes nos pacientes pediatricos com cancer e 
que o numero de casos novos aumenta a cada ano. As causas 
da desnutrigao sao multifatoriais e a sua presenga determina 
pior resposta terapeutica, qualidade de vida e taxa de sobrevi- 
vencia. Assim, apesar da inexistencia de protocolos especificos 
de avaliagao nutricional e de TN para o paciente oncologico, 
todo profissional que maneja esse tipo de enfermidade deve se 
apropriar de urn tipo de protocolo ou mesmo desenvolver o 
seu, pois assim estara, com certeza, instituindo precocemente 
a TN, podendo mudar o curso da doenga de seu paciente. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender que o manejo nutricional da crianga com 
cancer e muito importante. 

• Saber que o manejo nutricional deve ser precoce no 
infcio da doenga e que esse manejo, quando adequado, 
altera de forma positiva a evolugao do cancer. 

• Saber as principals manifestagoes adversas no paciente 
com cancer em tratamento e como manejar. 
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CAPITULO 9.6 


SINDROME DO INTESTINO 
CURTO 

Christiane Araujo Chaves Leite 


Etiologia e fatores de risco para falencia 
intestinal 

A sindrome do intestino curto (SIC) e uma condigao que ocor- 
re como resultado de ma absorgao por uma doenga congenita 
ou como resultado de uma ressecgao cirurgica de uma porgao 
significativa do intestino. 1 A quantidade de ressecgao do intes¬ 
tino ou remanescentes geralmente determina o grau de ma ab¬ 
sorgao e consequentemente a necessidade de nutrigao enteral 
especializada ou nutrigao parenteral (NP). 1 A falencia intesti¬ 
nal (FI) no contexto da SIC e definida como uma dependencia 
de NP para manter urn minirno de energia e a necessidade de 
fluidos para o crescimento em criangas. As causas comuns de 
SIC em lactentes e criangas incluem a enterocolite necrosante, 
volvo de intestino medio, atresias intestinais e gastrosquise 
(Tabela l). 2,3 

Tabela 1 Causas de falencia intestinal em criangas 


Atresia 

Enterocolite necrosante 

Volvo de intestino medio 

Trombose arterial 

Defeitos da parede 
abdominal 

Trombose venosa 

Gastrosquise 

Intussuscepgao 

Onfalocele 

Doenga inflamatoria intestinal 

Doenga de Hirschsprung 

Ressecgao intestinal pos- 
-traumatica 


Fonte: adaptada de Yildiz, 2012. 3 


Adaptagao bem-sucedida refere-se a capacidade de surgi- 
rem alteragoes estruturais e fisiologicas que permitam que pa- 
cientes com SIC e FI cresgam e se mantenham saudaveis en- 
quanto recebem nutrigao oral ou enteral. Preditores de 
adaptagao bem-sucedida incluem a idade do paciente, o diag¬ 
nostic subjacente que causou SIC, o comprimento e a porgao 
do intestino delgado e/ou do intestino grosso ressecado, a 
presenga ou ausencia da valvula ileocecal e/ou colon, poten- 
cial adaptativo intrinseco do intestino remanescente, a saude 


dos outros orgaos que auxiliam na digestao e absorgao, e a pre¬ 
senga de sobrecrescimento bacteriano no intestino delgado. 4 5 
As taxas as quais dietas enterais sao oferecidas no pos-opera- 
torio e os tipos de dietas enterais utilizadas tambem tern sido 
associados com os resultados da SIC. 5 6 

Incidencia e taxas de sobrevivencia 

Embora a incidencia global de SIC seja de apenas 1.200/100.000 
nascidos vivos, a taxa de mortalidade da doenga e alta. 7 As taxas 
de sobrevivencia relatadas em SIC pediatrica variam de 73 a 
89%, tornando SIC pediatrica uma das condigoes mais letais 
na idade de lactente e na infancia. 58 ' 10 Urn programa de trata- 
mento multidisciplinar tern sido associado com uma melhor 
sobrevivencia. 11 

Complicagoes e conduta geral 

As complicagoes mais importantes da SIC referem-se a necessi¬ 
dade de administrar NP venosa central. 12 Doenga hepatica pode 
desenvolver-se e caracteriza-se por esteatose, colestase e ate 
mesmo cirrose. Complicagoes relacionadas ao cateter venoso 
central podem ocorrer, como a ruptura do cateter, trombose ve¬ 
nosa central e sepse bacteriana ou fungica. Outras complica¬ 
goes comuns dependem da duragao, natureza e anatomia cirur¬ 
gica do intestino delgado remanescente. Diarreia e ma absorgao, 
disturbios hidreletrolfticos, deficiencias de micronutrientes, hi- 
persecregao gastrica, ulceras anastomoticas e supercrescimen- 
to bacteriano podem ocorrer em criangas com SIC. 4 Essas crian¬ 
gas necessitam de cuidadoso monitoramento continuo e 
tratamento, mesmo quando ha urn crescimento somatico nor¬ 
mal ou uma historia de ressecgao intestinal limitada. 13 

0 tratamento medico deve se concentrar principalmente 
na nutrigao, que inclui o acompanhamento preciso da oferta 
de calorias, micronutrientes, fluidos e eletrolitos. Normal- 
mente, os pacientes necessitam de NP por urn periodo. A 
maioria pode ser submetida a transigao para a nutrigao enteral 
plena. 6 0 padrao-ouro para o sucesso e o crescimento, uma 
vez que a NP tenha sido completamente interrompida, e a ma- 
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nutengao normal do estado nutricional de vitaminas e a fun¬ 
gao hepatica. 14 

Criangas com SIC muitas vezes requerem medicamentos 
para otimizar o tratamento. Hipersecregao de acido gastrico 
pode prejudicar a absorgao de nutrientes e precipitar diarreia; 
bloqueio acido com inibidores da bomba de protons pode ser 
util nessas situagoes. Loperamida, hbras, octreotide e colesti- 
ramina podem ser uteis para o controle das fezes volumosas e 
liquidas ou do debito da ostomia. Em pacientes com a exposi- 
gao prolongada a NP, o acido ursodesoxicolico pode acelerar a 
melhoria na colestase bioqmmica. Sobrecrescimento bacteria- 
no no intestino delgado pode ser tratado com esquemas rotati- 
vos de antibioticos enterais. Suplementagao de vitaminas e 
minerais, em especial as vitaminas lipossoluveis A, D, E, e K, e 
fundamental para a preservagao do estado nutricional de 
criangas com SIC. 

A terapia mais importante para as criangas com SIC e FI e a 
introdugao precoce da nutrigao enteral. 0 acesso direto ao tra- 
to gastrointestinal permite a distribuigao continua de formula- 
goes apropriadas que maximizem a oportunidade para a ab¬ 
sorgao. 

A nutrigao enteral e o fator isolado mais significativo na 
promogao da adaptagao intestinal, e pode desempenhar urn 
papel na redugao da frequencia de doenga hepatica associada 
a FI. 0 leite materno e provavelmente a melhor escolha nos 
primeiros meses, por causa da presenga de fatores trohcos, 
como o fator de crescimento epidermico. Formulas hidrolisa- 
das ou a base de aminoacidos podem ser beneficas na descon- 
tinuagao de criangas de NP, talvez em razao de uma carga anti- 
genica menor e por serem de mais facil absorgao. 6 

A alimentagao continua nasogastrica (NG), inicialmente 
seguida por alimentagao NG no pernoite e alimentagao em bo¬ 
lus durante o dia, e recomendada a fim de utilizar a fungao do 
intestino delgado existente e incentivar a alimentagao oral. 

Atualmente, nao existe evidencia suficiente na literatura 
para fundamentar a utilizagao rotineira de pectina, glutamina, 
hormonio de crescimento, IGF-1 ou Saccharomyces boulardii 
como fatores trohcos no processo de adaptagao. 15 

Nao ha evidences suficientes sobre os efeitos dos probioti- 
cos em criangas com SIC. A seguranga e a ehcacia do uso de 
probiotico nessa coorte de alto risco devem ser avaliadas em 
ensaios grandes e bem defmidos, para que se possa validar 
adequadamente a sua utilizagao. 16 

Nutrigao parenteral - doenga hepatica 
associada 

0 tratamento da SIC pediatrica foi revolucionado com a publi- 
cagao em 1968 do primeiro relato de caso de sucesso de uma 
crianga, cujo crescimento e desenvolvimento foram mantidos 
com NP administrada atraves de urn cateter venoso central. 17 
Desde entao, NP tornou-se amplamente aceita como a terapia 
primaria de suporte em criangas com FI de SIC, e a mortalidade 
decorrente de desidratagao e desnutrigao foi essencialmente 
eliminada. 18 No entanto, essa terapia salva-vidas trouxe consi- 
go urn conjunto de complicagoes agudas e cronicas graves e, as 
vezes, fatais, incluindo a doenga hepatica associada a NP 


(DHANP). DHANP ocorre em 40 a 60% das criangas que rece- 
beram cursos prolongados de NP. 19,20 Bebes com DHANP 
podem ter mudangas progressivas na histologia hepatica, in¬ 
cluindo fibrose e eventualmente cirrose. Dados recentes conhr- 
maram que a doenga hepatica em doentes que receberam NP e 
fortemente associada com a sobrevivencia; em urn estudo de 
coorte de 78 criangas com SIC, a taxa de sobrevivencia entre 
aqueles com colestase (concentragao de bilirrubina direta > 2 
mg/dL) foi proxima de 20%, em comparagao com 80% naque- 
les sem colestase. 9 Esses dados confirmam uma taxa muito ele- 
vada de mortalidade em criangas com SIC e doenga hepatica 
colestatica incapazes de serem descontinuadas da NP. 6 

Fatores de risco predisponentes a DHANP 
e tratamento 

Varios fatores de risco para o desenvolvimento de DHANP fo¬ 
ram identificados, incluindo nascimento prematuro, disrup- 
gao da circulagao entero-hepatica dos acidos biliares, estase 
intestinal com o subsequente sobrecrescimento bacteriano, 
sepse relacionada ao cateter, precoce ou recorrente, ingestao 
excessiva de glicose, causando hiperinsulinismo e esteatose 
subsequentes, e alta oferta parenteral de protefna, gordura e/ 
ou carboidrato. 4 ’ 621 ' 23 0 diagnostico de DHANP tern historica- 
mente sido estabelecido por testes bioqufmicos de rotina da 
fungao hepatica, incluindo transaminases hepaticas, bilirrubi¬ 
na conjugada, albumina e tempo de protrombina. 0 padrao- 
-ouro permanece sendo a histopatologia hepatica, mas a pouca 
idade, tamanho pequeno e estado de saude precario de mui- 
tos dos lactentes com suspeita de SIC e DHANP tornam as 
biopsias do figado de rotina e em serie dificeis de executar. 

Nao ha uma unica teoria que consiga explicar todas as ca- 
racterfsticas da DHANP, e essa falta de clareza em relagao a fi- 
siopatologia tern dihcultado os esforgos de tratamento. Estra- 
tegias para a prevengao e tratamento da DHANP incluem 
alimentagao enteral precoce, reduzindo a frequencia e/ou du- 
ragao de infusoes de NP, e as tecnicas assepticas de cuidados 
com o cateter para reduzir sepse. A administragao oral de aci¬ 
do ursodeoxicolico pode melhorar o fluxo de bile da vesfcula 
biliar e reduzir a estase. Com doenga hepatica avangada no ce- 
nario de dependencia prolongada na NP, sao por vezes neces- 
sarios transplantes hepatico e intestinal. 2 Na medida em que a 
DHANP tern sido associada a urn mau prognostico entre os 
pacientes com SIC, a identificagao precoce de criangas com 
uma alta probabilidade de doenga progressiva seria o ideal. 
Promover a reabilitagao intensiva medica, nutricional e cirur- 
gica estaria, entao, associada a uma melhor chance de adapta¬ 
gao completa, evitando a doenga hepatica em fase terminal e 
suas complicagoes e risco de vida. Dados recentes sugerem 
que a oferta, por via parenteral, de gorduras enriquecidas com 
acidos graxos omega-3 pode beneficiar criangas com DHANP, 24 
e ensaios nessa area estao em curso. 

Considerapdes cirurgicas 

A maioria das vezes, a cirurgia e a terapia mais apropriada 
para alcangar a nutrigao completa. Uma terapia cirurgica fre- 
quentemente utilizada e a colocagao de dispositivos para a 
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alimentagao diretamente dentro do trato gastrointestinal. Ti- 
picamente, sao tubos de gastrostomia. No entanto, tubos 
gastrojejunais ou de jejunostomia tambem desempenham 
um papel em pacientes com motilidade anormal gastrica e/ 
ou duodenal. 0 objetivo principal desses tubos e a adminis¬ 
tragao continua de nutrigao enteral. A administragao contr- 
nua, constante de nutrigao enteral e mais provavel de ser to- 
lerada do que a alimentagao em bolus em criangas com SIC, 
pelo menos nas etapas iniciais. 25 

Transplante intestinal 

0 transplante intestinal e indicado quando FI e considerada 
permanente e a administragao de NP esta resultando em com- 
plicagoes com risco de vida. Essa situagao foi definida operacio- 
nalmente como lesao significativa do figado com hipertensao 
portal e disfungao de sintese hepatica, infecgoes multiplas pelo 
cateter central, trombose de pelo menos duas veias centrais e/ 
ou episodios graves frequentes de desidratagao (Tabela 2). 3 ’ 26 

Tabela 2 Indicagoes de transplante de intestino em 
criangas 

Gastrosquise 

Volvulo 

Enterocolite necrosante 
Pseudo-obstrugao 
Atresia intestinal 
Aganglionose/Hirschsprung 
Retransplante 

Inclusao de microvilosidade 
Ma absorgao grave 
Tumores 

Fonte: adaptada de Yildiz, 2012. 3 

Os transplantes intestinais mais comuns podem ser classifica- 
dos da seguinte forma: 

• intestino isolado, ou transplante de intestino delgado, com ou 
sem o intestino grosso; 

• em bloco figado-intestino, ou a inclusao do duodeno, pan¬ 
creas, figado, intestino delgado e em uma pega de modo a nao 
perturbar o trato biliar; 

• multivisceral, ou a remogao e substituigao do intestino nativo 
anterior e medio. 

A escolha do enxerto depende muitas vezes do tamanho do re¬ 
ceptor, da presenga ou ausencia de doenga significativa do figa¬ 
do, e da existencia de alteragoes patologicas significativas que 
se prolongam para alem do intestino delgado (p.ex., pseudo- 
-obstrugao afetando estomago e intestino delgado) (Tabela 3). 3 

Desde o inicio do transplante intestinal em uso clinico na 
decada de 1980, 27 os resultados apos esse procedimento melho- 
raram dramaticamente. A media de sobrevivencia de 1 ano 
apos o transplante do intestino e de 80%, 28 e em alguns centros 
essa sobrevida e superior a 90%. Porque NP cronica e cara e 
complicada, 29 e a sobrevivencia media de 5 anos pode ser tao 


baixa quanto 60%, 28 alguns tern argumentado que o transplan¬ 
te deve ser o tratamento preferencial para pacientes seleciona- 
dos com FI permanente. 26 ’ 28 29 Nao obstante, o transplante ain- 
da carrega significativa morbidade e mortalidade, os pacientes 
devem receber a supressao imune ao longo da vida, e as taxas 
de sobrevida em 5 anos (em media 50%) ainda estao abaixo do 
ideal. 26 Se os resultados do transplante continuarem a melhorar, 
as indicagoes para transplante continuarao a ser tema debatido 
ativamente para a FI entre as equipes de transplantadores. 

Tabela 3 Contraindicagoes para o transplante de intestino 
Absolutas 

Malignidade nao ressecavel 

Doenga com risco de vida nao relacionado ao sistema digestivo 
Disturbios neurologicos 

Relativas 

Deficiencias imunologicas graves 
Doengas autoimunes multissistemicas 

Anatomia vascular inadequada para garantir patencia em longo 
prazo 

Prematuridade com doenga pulmonar 
Fonte: adaptada de Yildiz, 2012. 3 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer as principals causas de SIC na infancia. 

• Elaborar historia que possa identificar os fatores que 
levam a SIC. 

• Reconhecer as principals complicagoes nutricionais, 
metabolicas e infecciosas da SIC. 

• Conhecer os princfpios da terapia nutricional enteral 
utilizados na SIC. 

• Conhecer as indicagoes de NP na SIC. 

• Identificar sinais clinicos associados com a DHANP. 

• Reconhecer a condigao de FI permanente e indicagao 
de transplante de intestino. 
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CAPITULO 10 


DIFICULDADES 

ALIMENTARES 

Anne Lise Dias Brasil 
Maria Marlene de Souza Pires 


Introdugao 

Apesar de a maioria das criangas ter o apetite apropriado e cres- 
cimento adequado para sua idade, frequentemente os pais re- 
latam que o comportamento alimentar de seus filhos e impre- 
visivel e variavel, ou que, na grande maioria, so comem aquilo 
que querem e na hora que desejam. Isso determina interven- 
gao, especialmente o emprego de estrategias coercitivas e con- 
troladoras, como ameagas, punigoes, suplicas e subornos, que 
acabam gerando a recusa real dos alimentos e tornam o am- 
biente tenso e conflitante. 1 

0 interesse da crianga pelo alimento modifica-se nas diferen- 
tes fases do seu desenvolvimento. Nos primeiros meses de vida 
ela e muito voraz, o contato com o mundo e por meio de sua mae, 
por meio do aleitamento materno. Com o passar dos meses, ela 
encontra outras maneiras de se relacionar, e o interesse pelo ali¬ 
mento comega a diminuir. Depois do primeiro ano de vida esse 
desinteresse fica mais visfvel, culminando com a chegada do se- 
gundo ano, em que as brincadeiras assumem o papel principal 
em suas vidas. 2 Nessa epoca comem menos, pois nao necessitam 
de tanta energia em razao da menor velocidade de crescimento. 3 

Na fase pre-escolar e escolar, comegam a sofrer influencia 
das propagandas da industria de alimentos, dos colegas da es- 
cola e dos amigos. 0 interesse maior pelo alimento volta no 
inicio da adolescencia, quando a preocupagao com o que vao 
comer fica bem nitida. Essa preocupagao pode sofrer influen- 
cias do modismo alimentar e do medo da obesidade, e os des- 
vios de uma alimentagao saudavel sao bastante frequentes. 4 

Definigao 

Muitas tern sido as terminologias utilizadas para descrever 
esta condigao clinica comum durante a primeira infancia, o 
que dificulta o diagnostic, a intervengao e a implementagao 
de terapia. A definigao sugere urn comportamento alimentar 
que tern consequencias para a harmonia familiar, o crescimen¬ 
to e o desenvolvimento. 4 

0 recente Manual Diagnostic e Estatfstico de Transtornos 
Mentais, 5 a edigao, nao cobre todo o espectro observado na cli¬ 


nica pediatrica, portanto, ha necessidade de que as pesquisas 
sejam aprofundadas. Ha tambem poucas evidences clinicas 
que suportam condutas que devam ser tomadas nos diferen- 
tes perfis clinics. 

Entende-se como dificuldades alimentares os diferentes 
comportamentos encontrados durante a primeira infancia, 
como apetite seletivo com e sem repercussoes clinicas, dietas 
restritivas e monotonas, aversao sensorial ao alimento, 
transtorno emocional associado a atitude de evitar alimentos, 
sindrome de recusa generalizada, disfagia funcional, neofo- 
bia e anorexia. 5 

Epidemiologia 

A dificuldade em se alimentar e urn comportamento comum 
durante a infancia. Aproximadamente 25 a 35% das criangas 
sao descritas por seus pais como tendo dificuldades na alimen¬ 
tagao. 6 Levy et al. referem que a recusa alimentar e a aversao a 
alimentos sao frequentemente encontrados na pratica pedia¬ 
trica e estima que acima de 25% das criangas com crescimento 
e desenvolvimento normais e 80% daquelas que tern altera- 
goes apresentam dificuldades alimentares. 7 

Entre o quadro de dificuldades alimentares, o perfil deno- 
minado de picky eating e urn problema relativamente comum 
durante a infancia, no entanto, as estimativas de prevalencia 
sao inconsistentes e variam entre 14 e 50% em criangas no 
inicio da idade pre-escolares, 7 a 27% mais tarde e diminui 
para 3% na idade de 6 anos. 8 

Quadro clinico 

Em geral, os quadros de inapetencia sao caracteristicos e espe- 
rados no desenvolvimento normal da crianga. Costumam se 
manifestar principalmente entre os 14 meses e os 5 anos de ida¬ 
de. 9 Momentos de passagem evolutiva na vida da crianga po- 
dem contribuir para a manifestagao de recusa alimentar, como 
o nascimento, pois exige intensa adaptagao da crianga e de seus 
pais. Urn segundo momento cntico e o desmame, por ser uma 
fase de separagao da dupla mae-filho; e e tambem nessa fase 
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que ele inicia os alimentos solidos, que coincide com a fase da 
eclosao dos dentes. 0 terceiro ocorre no segundo ano de vida, 
quando o interesse pelos alimentos se desloca para o ambiente 
e sua exploragao, por meio das brincadeiras. 10 

Posteriormente, por volta dos 3 anos, a crianga tende a uti- 
lizar a recusa ao alimento como uma maneira de firmar sua 
posigao, para discriminar sua vontade da do adulto, para ten- 
tar controlar o ambiente e fazer pequenos testes de indepen¬ 
dence. E uma fase em que a crianga tende a rejeitar novos ali¬ 
mentos, demonstrando ter preference por aquilo que conhece 
e que, portanto, pode controlar. Essas situagoes, se bem com- 
preendidas e toleradas pelos pais, tendem a ser manifestagoes 
temporarias. 4 

Por outro lado, quando persistem, os sintomas podem indi¬ 
car algum tipo de disturbio ambiental ou relacional. E comum 
que o sintoma se instale apos uma fase em que a crianga tenha 
passado por uma adaptagao importante, ou que tenha manifes- 
tado algum comportamento de autonomia, reagindo com ina- 
petencia, e isso, de alguma forma, nao pode ser compreendido 
ou respeitado pelos pais. 4 Uma crise transitoria pode mobilizar 
ansiedade ou agressividade nos pais, que, diante da recusa ali- 
mentar, forgam a crianga a comer. A crianga, por sua vez, res- 
sente-se e perde o prazer em se alimentar. 0 circulo vicioso 
completa-se quando a mae se preocupa com a situagao, faz 
chantagem, mobiliza a familia, entra em desespero e acaba cas- 
tigando a crianga. 0 resultado dessa dinamica prejudica o vin¬ 
culo afetivo e a autoestima, sobretudo da crianga. 4 

Por ser muito sensivel ao ambiente familiar, a crianga fre- 
quentemente capta dificuldades, conflitos, alteragoes impor- 
tantes de humor dos pais e reage a essas situagoes recusando-se 
a comer. Os pais, por sua vez, deslocam sua atengao do conflito 
ambiental ou familiar para o sintoma da crianga. Dessa forma, 
nao solucionam a crise original e prendem o filho a urn sintoma 
que, em sua raiz, denuncia os conflitos da dinamica familiar. 11 

Periodos de mudanga na familia como o nascimento de ir- 
maos, ingresso da crianga na creche ou escola, separagao da figu- 
ra materna ou paterna, ou mesmo a morte de urn parente proxi¬ 
mo tambem podem afetar a crianga, causando inapetencia. 12 

Em geral, as dificuldades alimentares manifestam-se quan¬ 
do o ambiente familiar e conturbado, com problemas conju¬ 
gate, figura paterna ausente, omissa ou violenta, manifesta¬ 
goes de ansiedade, depressao ou agressividade excessiva. 13 

E comum criangas com disturbio alimentar apresentarem 
uma serie de recusas, estabelecerem urn cardapio proprio, com- 
posto por alimentos de que gostam, e sentirem-se desconforta- 
veis para comer diante de outras pessoas. A medida que a crian¬ 
ga cresce e mantem o disturbio alimentar, pode ocorrer prejuizo 
na sua vida social e na da familia. 1415 

Ha uma grande dificuldade em apontar as causas do desen- 
volvimento de disturbios alimentares e identificar se esses 
quadros iniciam-se nos sentimentos da mae ou no comporta¬ 
mento de seus filhos. 13 Por urn lado, condigoes familiares e 
ambientais desfavoraveis podem contribuir para o desenvolvi- 
mento ou agravamento dos disturbios alimentares. 16 No en- 
tanto, a alimentagao da crianga e fundamental para a seguran- 
ga e manutengao de urn ambiente familiar agradavel. 17 


Problemas alimentares infantis tern impacto nao so na sau- 
de da crianga, mas no bem-estar da familia como urn todo. Sao 
muitas vezes associados com a diminuigao do bem-estar emo- 
cional e psicologico dos pais. A autoestima da mae tende a ser 
influenciada ao perceber-se ineficaz na alimentagao de seu fi¬ 
lho. Essa percepgao e baseada nas suas proprias necessidades 
e nao nas necessidades reais da crianga. 17 

Os pais influenciam na alimentagao dos seus filhos desde o 
primeiro ano de vida, durante a introdugao alimentar. Contro- 
lam o que e quando devem comer e, muitas vezes, acabam in- 
fluenciando tambem na quantidade, prejudicando a capacida- 
de da crianga de perceber-se saciada ou provocando fobia dos 
alimentos, que os pais a “forgam” a comer em determinada 
quantidade. 18 

Os pais, em especial as maes, estao muito envolvidos nesse 
processo. Participam da socializagao dos filhos no ambito da 
alimentagao, selecionam e preparam os alimentos, alem de ser 
modelo de referenda de comportamento alimentar. Ansieda¬ 
de e precipitagao materna com relagao a problemas e dificul¬ 
dades na alimentagao de seu filho, como durante a transigao 
de alimentos liquidos para papas e alimentos solidos, podem 
facilitar a rejeigao alimentar. 18 

Mudanga no comportamento alimentar tambem pode ser 
uma forma de a crianga diferenciar as suas vontades das de 
seus pais, fazer testes de independence, expressar falta de sin- 
tonia e necessidade de autonomia. 13 

Os habitos alimentares dos pais tern forte influence nesse 
processo. E importante que o ambiente em que a crianga esta in- 
serida seja composto por pessoas com habitos alimentares sau- 
daveis e com o consumo de uma variedade de alimentos. 19 Alem 
disso, as interagoes durante as refeigoes sao de suma importan¬ 
ce na aceitagao de novos alimentos e desempenham papel fun¬ 
damental no desenrolar das dificuldades alimentares infantis. 15 

Varios disturbios alimentares sao apresentados pelos pais 
como uma unica queixa: “meu filho nao come”, que pode ser 
entendido como a crianga com o perfil de comer seletivamente 
e pode se apresentar em diferentes estagios: seletividade lactea, 
recusa em comer determinados alimentos (picky/fussy eating : 
comer seletivamente, exigente), indisciplina alimentar (finicky 
eating : mimado, enjoado para comer), comer aos pouquinhos, 
bocadinho (food jags ) e neofobia. 20 

Embora haja grande variagao nas definigoes de comer sele¬ 
tivamente, desde comer uma variedade limitada de alimentos, 
comer em pequena quantidade, medo de experimentar novos 
alimentos (neofobia alimentar) e comportamentos alimenta¬ 
res anormais, todos sao aceitos como caracteristicas de picky 
eating. Bem como todos estao associados a problemas de com¬ 
portamento, ao estresse parental, a ansiedade e a problemas 
psicossociais na infancia, e, em alguns estudos, a urn fator de 
risco para desenvolver anorexia nervosa. 21 

Estudos mostram que criangas denominadas de picky eat¬ 
ers , apresentam neofobia alimentar ou tern fortes preferences 
por certos alimentos, preparagoes alimentares e por grupos 
alimentares. 22 E urn termo complexo, cuja definigao ainda nao 
e clara, entretanto, e descrito como o consumo inadequado de 
uma variedade de alimentos. 23 
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As criangas denominadas picky ou fussy eaters consomem 
quantidades pequenas de alimentos e apresentam alimenta¬ 
gao restrita e limitada, especialmente em alimentos ricos em 
micronutrientes, como frutas, verduras e carnes, aceitam so- 
mente poucos tipos de alimentos, preferindo hquidos aos soli- 
dos, preferem alimentos doces e gordurosos, e snacks em vez 
de alimentos adequados para as refeigoes. 8 ’ 2223 

Criangas seletivas tendem a rejeitar vegetais, evitam ali¬ 
mentos desconhecidos, apresentam uma alimentagao mono- 
tona e geralmente fazem uma refeigao diferente da consumida 
pela farmlia. 21 Esse comportamento tende a limitar o contato 
com novos alimentos, refletindo de forma negativa na quali- 
dade e variedade da sua alimentagao. 24 Seletividade alimentar 
e urn dos mais frequentes disturbios alimentares, caracteriza- 
do pela recusa alimentar, pouco apetite e desinteresse por ali¬ 
mentos e variedade inadequada, 25 sendo comum durante a 
fase pre-escolar. 2124 Pode estar relacionada com experiences 
negativas envolvendo pressao para comer, 25 curto periodo ou 
ausencia de aleitamento materno, alimentagao pouco variada 
no ambiente domiciliar, 26 ansiedade e sensibilidade sensorial 
por parte da crianga. 27 

A neofobia alimentar, que e o medo de alimentos novos, 
nao familiares, rejeigao dos alimentos com base na apresenta- 
gao visual e odor, muitas vezes esta acompanhada por rituais 
durante a alimentagao, por exemplo, os alimentos tern de es¬ 
tar dispostos de forma determinada no prato, ou no almogo 
deve sempre haver o mesmo tipo de alimento e outro no jantar, 
so sao aceitos determinados alimentos industrializados da 
marca que conhece pelos rotulos, ou nao aceita o mesmo ali¬ 
mento que esta acostumada a comer quando e apresentado 
em formato diferente do habitual. 28 

Em geral, a queixa dos pais e de que a alimentagao e restri¬ 
ta e monotona, 29 com muitos alimentos que nunca provou, 
como frutas, verduras e legumes e com baixo consumo de ali¬ 
mentos proteicos e caloria total. 30 No entanto, a dieta pode ser 
rica em guloseimas e snacks , o que coloca a crianga em risco 
para obesidade. 3031 

E importante observar se a neofobia e associada a outros 
tragos de personalidade, como niveis elevados de ansiedade, 
timidez, negatividade e neofobia em geral. A importancia des- 
sa relagao reside na sugestao de que novos alimentos sao se- 
melhantes a novos estimulos, como pessoas desconhecidas e 
situagoes nao rotineiras. Todos os aspectos do “nao familiar” 
sao respondidos de forma conflitante. E proposto que a neofo¬ 
bia alimentar seja considerada uma fobia no sentido clinic, ja 
que representa urn medo inapropriado em resposta a urn esti- 
mulo, o qual nao e proporcionalmente prejudicial. 4 

A prevalencia desse disturbio alimentar e desconhecida 
tanto em criangas como em adultos. Acredita-se que seja mi¬ 
nima na primeira infancia, cresga rapidamente e atinja urn 
pico em torno dos 2 anos de idade, fase em que o desenvolvi- 
mento cognitivo permite a formagao do conceito de alimento 
e, que diminua naturalmente com o avango da idade. Nao ha 
diferenga na prevalencia entre os sexos e variagao de acordo 
com caracteristicas inerentes ao proprio estilo de vida dos in- 
dividuos. Casos que nao sao solucionados na infancia podem 


se prolongar na adolescencia e chegar a idade adulta acarre- 
tando serios danos a saude. 32 

Diagnostico 

Para o diagnostic das dificuldades alimentares, faz-se neces- 
saria anamnese, com coleta de dados gestacionais, crescimen- 
to, desenvolvimento e recordatorio alimentar. 

A historia clinica e fundamental na avaliagao do crescimento, 
desenvolvimento e habitos alimentares. Devem-se detalhar as¬ 
pectos da gestagao, tipo e condigoes de parto (hipoxia neonatal, 
parto pelvic ou transverso), peso e comprimento da crianga ao 
nascimento e anormalidades neonatais, como ictericia prolon- 
gada e hipoglicemia neonatal sem causa aparente, aleitamento 
materno. 33 34 Avaliar sinais e sintomas de doengas sistemicas, 
como sindrome de ma absorgao, cardiopatias, pneumopatias, 
entre outros, e o uso de medicagoes, como a corticoterapia, que 
possam comprometer o metabolismo. 3334 

E necessario que o exame fisico tambem seja detalhado in- 
cluindo a investigagao de estigmas especificos, pois varias sin- 
dromes comprometem o crescimento, o desenvolvimento e os 
habitos alimentares. 33 34 

A coleta de dados como o exame fisico, antropometria e da 
caderneta de saude sao de extrema importancia. Primeiramen- 
te, para adequada avaliagao nutricional, deve-se certificar de 
que os dados antropometricos foram aferidos adequadamente. 
A aplicagao de tecnica correta de coleta das medidas antropo- 
metricas e de extrema importancia para a avaliagao do cresci¬ 
mento ponderoestatural, o diagnostic e a terapeutica. A esta- 
tura da crianga deve ser correlacionada a estatura de seus pais, 
pois a expressao fenotipica esta na dependencia da interpela- 
gao da genetica e do meio ambiente. 3334 

Cabe ressaltar que algumas deficiencias nutricionais espe- 
cificas podem ocorrer sem comprometimento antropometrico 
imediato, e sua detecgao depende da realizagao de cuidadosa 
anamnese nutricional. A fome oculta, deficiencia isolada ou 
combinada de micronutrientes, pode ser identificada e confir- 
mada utilizando-se a monitoragao do crescimento e desenvol¬ 
vimento, associada a historia da gestagao, historia alimentar e 
exames clinics e bioquimicos. 33 ’ 34 

Tratamento 

Os estimulantes do apetite geralmente nao sao indicados para 
os disturbios alimentares. Suplementos vitaminicos e de mine- 
rais devem ser utilizados quando a qualidade da alimentagao 
nao e adequada. 5 0 mais importante, apos descartada e/ou tra- 
tada a deficiencia de micronutrientes e outras enfermidades, e 
instituir a educagao alimentar. 

Sabe-se que a nao aceitagao de legumes, verduras e frutas 
tambem e queixa frequente, no entanto, e importante, nesses 
casos, que a crianga nao seja forgada a ingerir os alimentos de 
que nao gosta, no entanto, deve-se introduzir dois novos ali¬ 
mentos dos grupos alimentares por semana, com preparagoes 
coloridas e atrativas. Esses alimentos devem ser repetidos duas 
a tres vezes por semana, ate que sejam aceitos naturalmente. 4 

Quando a seletividade persiste por mais tempo, as prefe¬ 
rences alimentares sao mais enraizadas, e as criangas apre- 
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sentam maiores dificuldades em experimentar novos alimen¬ 
tos, sugerindo que o tratamento deva ser iniciado assim que se 
identifique o problema alimentar. 21 

A indisciplina alimentar (ingestao de salgadinhos ou gulosei- 
mas antes das principals refeigoes; substituigao de refeigoes por 
beliscos; horarios irregulares de refeigoes; fracionamento ina- 
dequado da dieta) esta presente em qnase todos os casos e refle- 
te a indisciplina presente em todos os setores da vida da crianga. 
E primordial que os pais sejam reforgados quanto a sua capaci- 
dade em colocar limites e modificar padroes inadequados. 4 

A seletividade lactea e urn disturbio alimentar caracteriza- 
do pela preferencia por alimentos pastosos que derretem na 
boca e lfquidos, principalmente os lacteos. Pode estar relacio- 
nado com experiencias traumaticas envolvendo alimentos so- 
lidos e dificuldade na evolugao da consistencia das papinhas 
no primeiro ano de vida. 35 Esse comportamento alimentar 
gera muita ansiedade e medo nos pais, pois temem que a 
crianga se desnutra e nao cresga adequadamente, sendo co¬ 
mum a farmlia aumentar a densidade calorica dos alimentos 
aceitos pela crianga ou oferece-los em grande quantidade para 
compensar a dificuldade alimentar. 36 

Quando diagnosticada a seletividade lactea, a terapia nutri- 
cional deve basear-se na evolugao progressiva da consistencia 
dos alimentos, na mudanga dos utensilios (mamadeira, copo, 
colher, garfo) e na oferta de alimentos que podem ser pegos com 
as maos. 36 Diante do pedido de leite por parte das criangas, os 
pais devem oferecer alimentos solidos ou semissolidos que sao 
aceitos, permitindo a diferenciagao entre fome e sede. 36 

A atuagao nas reagoes neofobicas deve ser a repetigao a ex¬ 
posigao de urn novo alimento para que passe a ser conhecido, 
sem coergao ou pressao para a crianga experimenta-lo, mas 
deixando bem clara a expectativa de quern esta oferecendo. E 
necessaria, tambem, uma rotina bem estabelecida para a de- 
gustagao do novo alimento, na presenga de outras pessoas da 
farmlia as quais servirao de modelo. 37 ’ 38 

Deve-se ter cautela ao definir que a crianga nao gosta de de- 
terminado alimento ou grupo alimentar, pois muitas vezes os 
alimentos sao pouco expostos e a decisao e feita de forma pre- 
cipitada. 37 Por outro lado, a superexposigao nao parece ser in- 
teressante, podendo diminuir a aceitagao e aumentar a aver- 
sao ao novo alimento. 28 

A preferencia pelo sabor doce e inata ao ser humano, mas a 
exposigao a novos sabores rege o paladar da crianga. Quando 
ela e amamentada ao seio materno, a aceitagao de alimentos 
novos e facilitada, pois permite o contato inicial da crianga 
com odores e sabores variados. 3940 

A introdugao da alimentagao complementar e da farmlia 
tambem e urn momento importante para a estruturagao dos 
habitos alimentares e prevengao de comportamentos seleti- 
vos. Quando a introdugao de alimentos solidos, no primeiro 
ano de vida, e adequada, diminui a propensao de a crianga de- 
senvolver disturbios alimentares. 38 

A aceitagao de determinados alimentos recebe inumeras in¬ 
fluences. 41 De modo geral, a introdugao alimentar e mediada 
pelas preferences da crianga, pelas decisoes maternas e pelo 
contexto social e afetivo em que os alimentos sao oferecidos. 38 


Prognostico 

Para a maioria das criangas, a alimentagao e urn processo na¬ 
tural e que, quando presente, nos casos considerados graves, 
em 1 a 2% esta associada com pequeno ganho de peso. Dificul¬ 
dades alimentares nao so interferem no desenvolvimento ini¬ 
cial da crianga, mas tern sido associadas a deficits no desen¬ 
volvimento cognitivo, problemas de comportamento, bem 
como transtornos de ansiedade e transtornos alimentares du¬ 
rante a infancia, adolescencia e inicio da vida adulta. Por isso, 
e extremamente importante identificar, compreender e tratar 
problemas precoces de alimentagao. Regulagao do apetite e 
comportamento alimentar adequado sao fundamentais nao 
so para sobrevivencia mas tambem para favorecer o adequado 
crescimento e desenvolvimento da crianga, a saude, a preven¬ 
gao de doengas e a socializagao. 42 

E importante a compreensao e a parceria dos pais para que 
eles possam incentivar a variedade e o equilfbrio na alimenta¬ 
gao de crianga. 18 

A identificagao do disturbio alimentar de forma correta e pre- 
coce permite o encaminhamento da crianga a profissionais ha- 
bilitados, resultando em melhor prognostico do quadro e mini- 
mizando carencias nutricionais consequentes da alimentagao 
pouco variada. 14 Apos diagnosticado o disturbio alimentar e an¬ 
tes de iniciar a terapia com a crianga, os pais devem ser cons- 
cientizados de que o tratamento e urn processo lento, depen- 
dente do apoio, da colaboragao e do envolvimento da farmlia. 14 ’ 36 
A farmlia constitui urn grande campo de aprendizado para a 
crianga e cabe aos pais expor alimentos saudaveis em casa, co¬ 
locar limites de horario e determinar o local das refeigoes. 37 

Prevengao 

A aprendizagem e central no desenvolvimento da conduta ali¬ 
mentar adequada. Esta, por sua vez, e estabelecida pelo con- 
dicionamento social, a sugestao sensorial dos alimentos e a 
sensagao pos-ingestao da alimentagao. 41 ’ 43 44 

0 contexto social adquire urn papel preponderante nesse 
processo, principalmente pelas estrategias que os pais utilizam 
para a crianga se alimentar ou para aprender a comer alimentos 
novos. Essas condutas sao fundamentais para a aquisigao das 
preferences alimentares da crianga e o autocontrole da inges¬ 
tao alimentar. 41 ’ 4344 

As experiencias precoces da crianga com o alimento (tanto 
no ambiente pre-natal como pos-natal) influenciam as prefe¬ 
rences alimentares, as escolhas e as aversoes durante a ali¬ 
mentagao na infancia e mesmo na vida adulta. 4143 44 

A exposigao repetida e o processo de familiarizagao com os 
alimentos que se inicia com o desmame. E o primeiro passo 
para a crianga aprender a conhecer os sabores dos alimentos e 
aceita-los, estabelecendo urn padrao alimentar. 4144 

A refeigao familiar e o contexto social no qual a crianga tern 
oportunidade de comer com os irmaos e os pais, que lhe ser- 
vem de modelos. A interagao positiva nesse momento e a ali¬ 
mentagao variada permitem a formagao de urn habito alimen¬ 
tar adequado. 41 

0 aleitamento materno e a introdugao de alimentos comple- 
mentares depois de 6 meses de idade reduziram as chances de 
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comer seletivo durante a primeira infancia, indo ao encontro 
das diretrizes atuais da American Academy of Pediatrics e da 
Sociedade Brasileira de Pediatria. Ou seja, a amamentagao ex- 
clusiva por 6 meses e a introdugao de alimentos complementa- 
res a partir dos 6 meses de idade favorecem a prevengao de com- 
portamentos alimentares pouco saudaveis, especialmente 
variedade limitada de alimentos, durante os anos pre-escola- 

41,43-45 

A farmlia e fundamental nesse processo, pois e responsavel 
pelo ambiente durante as primeiras experiences alimentares 
das criangas. Em ambientes agradaveis e maior a chance de 
ocorrer aceitagao de novos alimentos. 41 ’ 4344 

Os pais devem rever seus habitos alimentares e comporta- 
mentos durante a alimentagao. Quando a farmlia consome ali¬ 
mentos saudaveis e os disponibiliza em casa facilita com que a 
crianga os aceite. 31 Se a alimentagao da farmlia tambem e res- 
trita, os alimentos nao aparecerao em vezes suficientes para 
possibilitar seguranga e interesse da crianga em prova-lo. 18 

0 comportamento dos pais durante a exposigao de novos ali¬ 
mentos e determinante para promover a aceitagao da crianga. 18 45 
Eles devem motivar a experimentagao, sem enfatizar quantidade 
e nao devem expressar frustragao diante da reagao da crianga. 

E comum os pais, no desespero de ver a monotonia alimen- 
tar de seus filhos e na tentativa de faze-los experimentar novos 
alimentos, pressionarem a crianga a comer. Estudo de O’Connor 
et al. 46 avaliou a associagao de diversas praticas parentais para 
promover o aumento do consumo de alimentos saudaveis. 
Identificaram que quando os pais disponibilizaram esses ali¬ 
mentos em casa, faziam da refeigao uma oportunidade de ensi- 
namento, nao eram rudes e nao forgavam o consumo, tinham 
filhos mais propensos a aceitar os novos alimentos. 46 

A conscience dos pais a respeito da importancia dos seus 
comportamentos na alimentagao dos seus filhos e importante 
para que haja urn trabalho em conjunto. Comportamentos como 
chantagens, punigoes e recompensas para estimular a crianga a 
comer devem ser erradicados, pois terao efeitos negativos e re- 
forgarao a recusa alimentar, 2447 influenciando significativamente 
na formagao das preferences alimentares das criangas. 18 

Os pais tern urn papel crucial na transformagao de urn ali- 
mento desconhecido em familiar, 16 devem impor limites sem 
perder o controle e forgar a crianga a comer. 26 E comum as 
criangas rejeitarem o alimento no primeiro contato, por isso a 
oferta deve ser feita de forma natural e repetidamente, dimi- 
nuindo a resposta neofobica diante do novo alimento. 18 30 

Informagoes positivas e o contato visual do novo alimento 
facilitam a sua aceitagao por parte da crianga. Pre-escolares 
tendem a se interessar por informagoes adicionais, como os 
beneficios do alimento a saude. 37 A nomeagao e classificagao 
do alimento tambem podem incentivar o seu consumo, como 
por exemplo, estimular a crianga a identificar a que grupo o ali¬ 
mento pertence. 19 Alguns pesquisadores sugerem que ate 
mesmo jogos de videogame podem ser vefculo de exposigao 
de novos alimentos e de educagao nutricional, possibilitando 
mudangas no comportamento alimentar infantil. 29 

A crianga deve se sentir segura e atraida para provar o novo 
alimento, e para isso o momento da refeigao deve ser calmo e a 


cor, a textura e o cheiro do alimento devem ser agradaveis. Va- 
riar o cardapio, por meio de tecnicas de preparo e cortes dife- 
rentes pode aumentar a aceitagao e evitar a monotonia ali¬ 
mentar. No entanto, disfargar alimentos rejeitados por meio 
de preparagoes culinarias nao e interessante, pois atrapalha a 
relagao de confianga entre filhos e seus pais. 41 Deixar a crianga 
participar da compra e elaboragao dos pratos sao comporta¬ 
mentos que contribuem para deixa-la segura diante de novos 
alimentos, facilitando a aceitagao. 36 

Desafios 

Considerando a baixa prevalence no cumprimento das diretri¬ 
zes de alimentagao infantil, ha que se criar programas em parce- 
ria com politicas de saude, tendo como base a pediatria e a pue- 
ricultura, com foco na importancia de praticas de alimentagao 
saudavel, no periodo gestacional ate a adolescencia, principal- 
mente durante os primeiros mil dias de vida da crianga, e, assim, 
promover comportamentos alimentares saudaveis. 48 49 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender os determinantes familiares e culturais 
que podem influenciar a ingestao alimentar. 

• Compreender a importancia dos fatores emocionais na 
alimentagao e nutrigao, particularmente a alimentagao 
excessiva e a deficiencia do crescimento nao organico. 

• Formular o diagnostico de dificuldades alimentares da 
crianga a partir da historia clinica. 

• Identificar os fatores de risco e desencadeantes das 
dificuldades alimentares. 

• Identificar caracterfsticas do comportamento infantil e 
familiar a partir da historia clinica. 

• Distinguir variagoes de padroes de dificuldades 
alimentares. 

• Identificar praticas inadequadas dos pais, no manejo do 
habito alimentar. 

• Identificar caracterfsticas do comportamento infantil 
normal e anormal, por meio de observagao clinica do 
paciente. 

• Orientar os pais a respeito das dificuldades alimentares 
da crianga. 

• Orientar os pais sobre como conduzir a crianga diante 
de suas dificuldades. 
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CAPITULO 11 


TERAPIA NUTRICIONAL 
ENTERAL E PARENTERAL 

Heitor Pons Leite 


Nutrigao enteral 

A definigao de terapia nutricional enteral (NE) e ampla. De 
acordo com o regulamento do Ministerio da Saude, e definida 
como o alimento para fins especiais, com ingestao controlada 
de nutrientes, na forma isolada ou combinada, de composigao 
definida ou estimada, especialmente formulada e elaborada 
para uso por sondas ou via oral, industrializado ou nao, utili- 
zada exclusiva ou parcialmente para substituir ou comple- 
mentar a alimentagao oral em usuarios desnutridos ou nao, 
conforme suas necessidades nutricionais, em regime hospita- 
lar, ambulatorial ou domiciliar, visando a sintese ou a manu- 
tengao de tecidos, orgaos ou sistemas. 1 Para a European So¬ 
ciety for Parenteral and Enteral Nutrition (ESPEN), o termo 
abrange alimentos dieteticos destinados a fins medicinais es- 
pecificos. 2 Nesta parte do capitulo, sera abordada exclusiva- 
mente a NE administrada por sonda. 

Indicagoes 

A NE por sonda e indicada na presenga ou risco de desnutri- 
gao quando a via oral e insuficiente para evitar a perda de 
peso. 0 paciente deve estar em estabilidade hemodinamica, e 
seu trato gastrointestinal, viavel. Na pratica, as principals si- 
tuagoes que justificam o seu uso sao: prematuridade, ventila- 
gao pulmonar mecanica, desnutrigao grave, estados hiper- 
metabolicos e doengas neurologicas. 

Contraindicagoes 

1. Absolutas: lleo paralitico, obstrugao intestinal e enterocolite 
necrosante. 

2. Relativas: vomitos, dismotilidade intestinal, hemorragia di- 
gestiva, fistula enterica de alto debito, doses elevadas de dro- 
gas alfa-adrenergicas e de bloqueadores neuromusculares. 
Nessas condigoes, podem-se infundir volumes menores de 
dieta, na medida da tolerancia do paciente. Mesmo volumes 
muito pequenos podem favorecer a perfusao intestinal, libe- 
rar entero-hormonios e melhorar a fungao de barreira do trato 
gastrointestinal. 


Quando iniciar 

Nas primeiras 24 a 48 horas de admissao do paciente, desde 
que haja estabilidade hemodinamica e trato digestivo funcio- 
nante. Sao parametros indicativos de fungao intestinal ade- 
quada: ruidos hidroaereos e ausencia de distensao abdominal 
ou vomitos e residuo gastrico em pequena quantidade. Em pa- 
cientes graves, sao sinais de perfusao intestinal adequada: a 
estabilizagao dos sinais vitais, a nao necessidade de expan- 
soes de volume hidrico e de drogas vasoativas e equilibrio aci- 
dobasico e de lactato serico normal. A intolerancia a NE pode 
ser sinal de hipoperfusao intestinal consequente a piora clini- 
ca, o que indica sua interrupgao. 

Sao pontos importantes a ser considerados na NE por sonda: 

• a sonda deve ter pequeno diametro, de modo a ocasionar o 
menor desconforto possivel ao paciente; 

• em pacientes gravemente doentes, a infusao continua e pre- 
ferencial em relagao a intermitente; 

• as dietas devem ser isotonicas e administradas em bomba de 
infusao; 

• a medida mais importante para se reduzir o risco de aspiragao 
e posicionar o paciente em proclive de 30 a 45°. 

Dietas 

Para selecionar a dieta, o medico deve conhecer a condigao cli- 
nica do paciente e a composigao da formula. Em relagao ao pa¬ 
ciente, os seguintes aspectos devem ser considerados: 

• capacidade digestiva e absortiva do trato gastrointestinal; 

• necessidades nutricionais especificas, conforme a situagao 
clinica; 

• necessidade de restrigao hidrica e de eletrolitos. 
Composigao da dieta 

Em relagao a forma de apresentagao dos nutrientes, as dietas 
sao classificadas em polimericas e pre-digeridas. 

1. Polimericas: contem carboidratos, lipidios e proteinas na for¬ 
ma intacta e necessitam das fungoes digestiva e absortiva 
normais. 
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2. Pre-digeridas: as dietas semielementares contem nutrientes 
parcialmente digeridos (hidrolisado proteico e polimeros de 
glicose) e triglicerides de cadeia media e de cadeia longa. 
Requerem fungao intestinal minima para a absorgao. As 
elementares sao constituidas por aminoacidos livres. Sao in- 
dicadas para criangas com sindrome do intestino curto, dimi- 
nuigao da capacidade absortiva, doenga pancreatica ou hepa- 
tobiliar. Podem ainda ser utilizadas em criangas gravemente 
doentes durante a resposta inflamatoria sistemica, quando 
ocorre alteragao na permeabilidade e redugao da superficie 
absortiva do epitelio intestinal. 3 

Carga renal potencial de solutos 
A carga renal potencial de solutos (CRPS) e a quantidade de 
solutos endogenos ou da dieta que precisaria ser excretada 
pela urina se nenhum deles fosse utilizado na sintese de no- 
vos tecidos ou excretado por vias extrarrenais. 4 Consiste de 
componentes nao metabolizaveis da dieta, especialmente ele- 
trolitos alem das quantidades necessarias, e de compostos ni- 
trogenados resultantes do metabolismo proteico. E expressa 
pela seguinte formula: 

CRPS = Na [mEq] + K [mEq] + Cl [mEq] + P [mEq] + proteina [g]/0,175 

A real carga renal de solutos (CRS) e a CRPS subtraida a parce- 
la da CRPS excretada por vias extrarrenais e dos nutrientes 
utilizados para sintese de novos tecidos. Exceto quando ocor¬ 
re diarreia, as perdas extrarrenais sao pequenas e podem ser 
ignoradas. 0 medico deve estar atento em relagao a CRPS nas 
seguintes situagoes: 

• fase aguda das doengas, quando a ingestao hidrica estiver di- 
minuida, especialmente na presenga de febre; 

• uso de dietas com alta densidade energetica e de nutrientes; 

• temperatura ambiente elevada; 

• quando a capacidade de concentragao renal esta diminuida, 
como na doenga renal cronica e na desnutrigao grave. 

Criangas que tern aumento de perdas hidricas (febre, diarreia, 
taquipneia, sudorese) e nao podem expressar a sensagao de 
sede estao em risco de desidratagao hipertonica, devendo, 
por essa razao, receber agua livre adicional. Esse cuidado e 
particularmente importante em criangas neuropatas. Algu- 
mas dietas industrializadas para NE, feitas especificamente 
para criangas menores de 1 ano, tern maior teor energetico (1 
kcal/mL), mas tambem proteico, o que aumenta a CRPS. 
Portanto, quando houver indicagao dessas dietas, deve-se 
monitorar eletrolitos sericos, ureia, diurese, balango hidrico e 
osmolaridades serica e urinaria. 

Osmolaridade 

Conhecer a osmolaridade da dieta e outro ponto importante, 
pois formulas com alta osmolaridade podem causar diarreia 
quando administradas por via pos-pilorica. A osmolaridade 
das formulas infantis para administragao oral ou intragastri- 
ca deve ser inferior a 400 mOsm/L (osmolalidade < 450 
mOsm/kg). 5 


Dietas para criangas menores de 1 ano 
Em lactentes, o leite materno ordenhado e a melhor opgao. 
Quando seu uso nao e possivel, recorre-se ao uso das formu¬ 
las lacteas modificadas. As dietas enterais industrializadas, 
feitas especificamente para criangas menores de 1 ano, men- 
cionadas anteriormente, sao indicadas quando ha necessi- 
dade de restrigao hidrica, como em cardiopatas. A prematu- 
ridade requer o uso de formula lactea especial, caso o uso do 
leite materno nao seja possivel. Essa formula tern maior teor 
de energia (0,81 kcal/mL), proteinas, triglicerides de cadeia 
media, vitaminas e minerais e menor teor de lactose do que 
as formulas para criangas a termo. 

Via de administragao 

A NE e administrada preferencialmente por via nasogastrica. 
Quando ha perspectiva de uso da NE por periodos superiores a 3 
meses, o medico deve considerar a gastrostomia ou a jejunosto- 
mia. Pacientes em estado grave podem ter atonia gastrica por 
fatores como sepse, aumento da pressao intracraniana e medi- 
camentos que diminuem a motilidade do trato gastrointestinal. 
Nas situagoes em que ha retardo do esvaziamento gastrico e ris¬ 
co de broncoaspiragao, o medico pode indicar o uso da via pos- 
-pilorica (extremidade da sonda alem da segunda porgao duode¬ 
nal ou no jejuno), que permite ofertar maior volume de dieta. A 
posigao da sonda deve ser confirmada por radiografia de abdo- 
me e pH do liquido aspirado (> 7,0 na posigao pos-pilorica). 
Ressalte-se, contudo, que a medida mais eficaz e obrigatoria 
contra a aspiragao e manter o paciente rigorosamente em procli- 
ve a 30 a 45°. 

A infusao rapida ou por gavagem pode causar distensao gas¬ 
trica, associa-se a maior risco de aspiragao e menor aproveita- 
mento energetico. Em pacientes em ventilagao pulmonar meca- 
nica, a dieta deve ser administrada de modo continuo ou lento, 
o que possibilita menores oscilagoes do gasto energetico e me¬ 
lhor aproveitamento dos nutrientes administrados. Em neona- 
tos prematuros, a infusao continua associa-se a menores altera- 
goes na mecanica pulmonar do que a infusao por gavagem. 

Tecnica de administragao 

As sondas devem ser de silicone ou poliuretano. 0 volume ini- 
cial e a velocidade de infusao sao determinados pelo peso cor- 
poreo e pela tolerancia do paciente. Inicia-se em geral com 25 
a 50% das necessidades estimadas, aumentando-se gradati- 
vamente ate chegar ao volume total por volta do 2 e ao 4 Q dia. 0 
sistema fechado permite a infusao continua de dieta enteral 
por ate 24 horas. Caso este nao seja disponivel, deve-se dividir 
o volume total diario em 8 frascos e infundir o conteudo de urn 
frasco durante 2 horas, a cada 3 horas. 

Cuidados com a administragao da dieta enteral 

• Posicionar o paciente em proclive a 30 a 45°; 

• verificar se ha residuo gastrico antes de cada infusao por gava¬ 
gem e a cada 3 horas na infusao continua; se presente, des- 
contar do volume a ser infundido; 

• utilizar bomba de infusao para administrar a dieta. Se a infusao 
for por gravidade, pode-se inadvertidamente administrar a die- 
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ta muito rapidamente, o que causa colicas, distensao abdomi¬ 
nal e diarreia; 

• lavar a sonda com agua destilada apos a infusao da dieta. 
Monitoracao 

• Oferta de nutrientes e balango hidrico, sinais vitais, estado 
nutricional; 

• velocidade de gotejamento da dieta, posigao da sonda apos 
crise de tosse ou vomito; 

• glicosuria, glicemia, ureia, eletrolitos, calcio, fosforo, gasome- 
tria e albumina serica. 

Particularidades do neonato 
A NE deve ser iniciada no 1 Q dia de vida, objetivando atingir 
as recomendagoes energeticas estimadas por volta da 2- ou 3 a 
semana. Nos prematuros, o leite materno ordenhado acresci- 
do de suplemento e a melhor opgao. Quando nao for possivel, 
a formula lactea especial para prematuros deve ser utilizada. 
Recomenda-se nao aumentar a oferta de volume alem de 20 
mL/kg/dia. A maior parte dos prematuros tern ganho ponde- 
ral aceitavel com oferta energetica final entre 110 e 130 kcal/ 
kg/dia. A Tabela 1 mostra uma sugestao de regime inicial de 
volume para administragao de NE em neonatos. 

Tabela 1 Esquema de regime inicial de nutrigao enteral 
em recem-nascidos 


Peso 

Frequencia 

Volume inicial 


Infusao 

continua 

2 mL/kg/h (24 mL/kg/dia) 

Aumentos diarios de 0,5 a 1 mL/kg/h 

< 1.000 

A cada 2 h 

2 mL/kg 

1.000 a 1.500 g 

A cada 2 h 

2 a 4 mL/kg 

1.500 a 2.500 g 

A cada 2 h 

3 a 5 mL/kg 

> 2.500 g 

A cada 3 h 

5 a 10 mL/kg 


Complicagoes 

Podem ser mecanicas, gastrointestinais e metabolicas. Nas 
Tabelas 2, 3 e 4 estao resumidas as complicagoes mais fre- 
quentes, suas provaveis causas e o tratamento. 

Tabela 2 Complicagoes mecanicas da nutrigao enteral 


Complicagao 

Provavel causa 

Prevengao 

Obstrugao da 
sonda 

Falha em 
irrigar a sonda 
regularmente; uso 
de medicagao 
pela sonda; dieta 
rica em fibras 

Irrigar a sonda com agua 
apos cada infusao da dieta 
e apos a administragao 
de medicagoes; usar 
medicagao na forma 
liquida. Para a infusao 
de dietas ricas em fibras, 
utilizar sonda de calibre 10 

Aspiragao 

pulmonar 

Redugao 
dos reflexos 
protetores das 
vias aereas, 
atonia gastrica, 
ileo, sonda mal 
posicionada 

Em pacientes com 
redugao do nivel de 
consciencia ou em 
ventilagao mecanica, 
optar pela via pos- 
-pilorica. Infundir a 
dieta lentamente com 
a crianga em decubito 
elevado; monitorar 
residuo gastrico 


Tabela 2 (continuagao) Complicagoes mecanicas da 
nutrigao enteral 


Complicagao 

Provavel causa 

Prevengao 

Mau Tecnica de 

posicionamento passagem 

ou incorreta; tosse 

deslocamento ou vomito 

da sonda 

Tecnica correta de 
introdugao da sonda; 
monitorar a posigao 
diariamente 

Remogao 
acidental da 
sonda 

Paciente 
agitado; fixagao 
inadequada 

Fixagao correta da sonda; 
vigilancia constante; 
sedar se necessario 

Tabela 3 Complicagoes gastrointestinais da nutrigao 
enteral 

Complicagao 

Provavel causa 

Prevengao/tratamento 

Diarreia 

Infusao muito rapida 
Alta osmolalidade 
da dieta 

Intolerance a 
lactose 

Formula com alto 
teor lipidico 
Intolerance 
alimentar 

Alteragao da flora 
intestinal por 
antibioticoterapia 
Contaminagao 
bacteriana da dieta 

i velocidade da infusao 
t a diluigao ou mudar a 
formula 

Usar formula sem lactose 
| teor de gordura da dieta 
Usar formula de 
hidrolisado proteico 

Nao usar antidiarreicos; 
considerar vancomicina 
ou metronidazol via oral 
Tecnica asseptica de 
preparo e administragao; 
o frasco de infusao 
nao deve permanecer 
por mais de 8 h em 
temperatura ambiente; 
preferir dietas prontas 

Distensao 

abdominal 

Uso de antiacidos e 
antibioticos 

Infusao muito rapida; 
formula hipertonica 
ou com alto teor 
de gordura, uso de 
narcoticos, ileo 

Considerar a suspensao 
das drogas 
i fluxo ou volume da 
infusao; considerar 
mudanga da formula; 
rever uso de drogas que 
causam atonia gastrica 

Nauseas e 
vomitos 

Multifatorial 

i fluxo; considerar 
mudanga de formula; 
afastar processo 
infeccioso 

Constipagao 

intestinal 

Dieta pobre 
em residuos; 
desidratagao 

Considerar dieta rica 
em fibras; manter a 
hidratagao 


Tabela 4 Complicagoes metabolicas da nutrigao enteral 


Complicagao 

Provavel causa 

Prevengao/ 

tratamento 

Hiperglicemia 

Estresse metabolico 

| velocidade de 
infusao; monitorar 
glicosuria e 
glicemia 

Desidratagao 

Dietas com alta 
carga renal de 
soluto, oferta hidrica 
inadequada 

Monitorar eletrolitos, 
ureia, hematocrito 
| oferta proteica 
t oferta hidrica 

Hipopotassemia 

Anabolismo e falta 
de oferta; perdas 
por diarreia, liquidos 
digestivos ou uso de 
diureticos 

Monitoragao 
frequente do 
potassio nessas 
situagoes 

Hiperpotassemia 

Insuficiencia renal; 
acidose metabolica 

| oferta de potassio, 
tratar a causa basica 

Hipernatremia 

Formulas com alto 
teor de sodio; oferta 
hidrica insuficiente 

Considerar mudanga 
da formula; t oferta 
hidrica 


( continua ) 


( continua ) 
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Tabela 4 (continuagao) Complicagoes metabolicas da 
nutrigao enteral 


Complicagao 

Provavel causa 

Prevengao/ 

tratamento 

Hipofosfatemia 

Realimentagao do 
desnutrido grave; uso 
de antiacidos 

Monitoragao 
frequente do fosfato 
nessas situagoes 

Hipercapnia 

Dieta hipercalorica, 
com alto teor de 
carboidratos em 
pacientes com 
insuficiencia 
respiratoria 

t proporgao de 
lipidios como fonte 
calorica 


Nutrigao parenteral 

A nutrigao parenteral (NP) e indicada quando o trato gastroin¬ 
testinal esta comprometido por doenga ou tratamento, ou a 
via enteral e insnficiente para suprir as necessidades nutricio- 
nais. Pacientes sem perspectiva de receber NE efetiva em 5 a 7 
dias sao candidates a NP. Nos desnutridos graves e neonatos 
prematuros que nao tern perspectiva de ser alimentados em 
curto prazo pela via digestiva, recomenda-se iniciar a NP em 
ate 48 horas. Esta indicada principalmente nos pacientes des¬ 
nutridos cronicos, naqueles em risco de desnutrigao por doen¬ 
ga aguda ou pos-operatorio complicado, na sindrome de ma 
absorgao intestinal e nos neonatos prematuros. 6 7 

Para formular a NP, o medico deve conhecer o estado nutri- 
cional e metabolico do paciente, escolher a via de acesso e de- 
terminar meta nutricional a ser atingida. 

Via de acesso 

1. Periferico ou central, a depender da osmolaridade da solugao e 
do tempo que se pretende utilizar. 0 periferico deve ser utili- 
zado para NP por tempo inferior a 2 semanas. Permite a infu- 
sao de solugoes com osmolaridade de ate 600 mOsm/L e, por 
urn tempo curto, entre 600 e 900 mOsm/L. Ha maior risco de 
complicagoes, como flebite e extravasamento, que se reduz 
quando o acesso venoso e trocado a cada 48 horas. A formula a 
seguir e util para estimar a osmolaridade de NP em criangas: 8 

Osmolaridade (mOsm/L) = (A x 8) + (G x 7) + (Na x 2) + (P x 0,2) - 50 

G: glicose (g/L); A: aminoacidos (mg/L); Na: sodio (mEq/L); 
P: fosforo (mg/L) 

2. Acesso venoso central: quando a osmolaridade da solugao e 
> 900 mOsm/L. E obtido por pungao ou dissecgao de vaso peri¬ 
ferico calibroso (veias basilica, cefalica ou jugular externa) ou 
vaso profundo (veias jugular interna, subclavia ou femoral); a 
extremidade distal do cateter deve ser localizada na entrada da 
veia cava superior (ou inferior) com o atrio direito. 0 cateter ve¬ 
noso central de insergao periferica (PICC) e vantajoso, pois se 
associa ao menor risco de trombose e infecgao em relagao a fle- 
botomia. Para o acesso venoso profundo, o medico deve utilizar 
cateter de silicone ou poliuretano, que sera de uso exclusivo 
para NP. Em caso de NP prolongada, como ocorre em trata- 
mento de pacientes com sindrome do intestino curto, conside- 
rar o cateter central totalmente ou semi-implantavel. 


Oferta hidrica 

As necessidades hidricas basais diarias sao de 100 mL/100 
kcal metabolizadas, contudo, a oferta hidrica pode variar con- 
forme a situagao clinica. A avaliagao diaria do peso, do estado 
de hidratagao, da densidade urinaria, do volume de diurese e 
do balango hidrico fornece boa estimativa do estado de hidra¬ 
tagao. 0 medico deve ofertar maior volume hidrico se ha febre, 
aumento de temperatura ambiente, hipermetabolismo e per- 
da de liquidos por diarreia ou sucos do tubo digestivo. Na insu- 
ficiencia renal aguda, prescrever o volume adequado para su¬ 
prir as necessidades nutricionais estimadas e associar a dialise 
peritoneal para a retirada do excesso de liquidos. 

Para o calculo das necessidades hidricas, utiliza-se a for¬ 
mula de Holliday e Segar, que estima a atividade metabolica 
diaria a partir do peso corporeo (Tabela 5). 9 

Tabela 5 Necessidades hidricas basais estimadas 9 


Peso corporeo 

Volume 

<10 kg 

100 mL/kg 

10 a 20 kg 

1.000 mL + 50 mL/kg para cada kg acima de 

10 kg 

> 20 kg 

1.500 mL + 20 mL/kg para cada kg acima de 

20 kg 


Oferta de energia 

0 gasto energetico e o somatorio das necessidades para man- 
ter o metabolismo basal, a atividade e o crescimento. Em 
criangas sadias, a taxa metabolica basal (TMB) representa 
aproximadamente 50% do gasto energetico total; a atividade e 
o crescimento representam os outros 50%. A estimativa das 
necessidades de energia para criangas que nao estao em es- 
tresse metabolico e mostrada na Tabela 6. 


Tabela 6 Necessidades estimadas de energia segundo a 
faixa etaria 10 ’ 11 

Idade Kcal/peso corporeo 


Neonato prematuro 

110 a 120 

0 a 1 

90 a 120 

1 a 7 

75 a 90 

7 a 12 

60 a 75 

12 a 18 

30 a 60 

> 18 

25 a 30 


Na crianga em estresse metabolico, nao ha consumo de ener¬ 
gia para crescimento e atividade fisica, portanto, uma oferta 
baseada em recomendagoes para criangas sadias e excessiva. 
Se nao e possivel medir o gasto energetico, a TMB, que e a 
energia necessaria para manter os processos vitais do organis- 
mo, pode ser estimada pela formula de Seashore: 12 

TMB (kcal/dia) = (55 - 2 x idade em anos) x (peso em kg) 

Deve-se evitar a hiperalimentagao, que acarreta hiperglice- 
mia, hipofosfatemia, hipopotassemia, hipomagnesemia, de- 
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bciencia de tiamina, hipercapnia, hipertrigliceridemia e es- 
teatose hepatica. 

Oferta de nutrientes 
Glicose 

A taxa de infusao de glicose, equivalente a produgao endogena 
de glicose, deve ser inicialmente de 2 a 5 mg/kg/minuto (2 a 4 
mg/kg nos adolescentes e 4 a 5 mg/kg nas criangas menores), 
podendo ser aumentada ate 12,5 g/kg/minuto (equivalente 
ao maximo de 18 g/kg/dia). Solugoes com concentragao de 
glicose inferior a 2,5% devem ser evitadas, pelo risco de hemo- 
lise e hiperpotassemia. 

A hiperglicemia pode causar diurese osmotica, prejudica a 
fungao imune e a cicatrizagao. Nao ha vantagens do controle 
glicemico rigido com insulina em criangas. 0 tratamento in- 
tensivo da hiperglicemia com insulina pode causar hipoglice- 
mia, portanto, o medico deve, inicialmente, tratar a causa e re- 
duzir a velocidade de infusao de glicose quando a glicemia 
chegar a 140 a 150 mg/dL. Apenas nos casos de hiperglicemia 
grave (acima de 180 a 200 mg/dL) indica-se infundir insulina 
na dose de 0,01 a 0,05 U/kg/hora, em diluigao de 0,1 U/mL. 
0 risco de mortalidade e morbidade em criangas com hiper ou 
hipoglicemia e maior do que nas eutrobcas. 13 

Lip idios 

Os lipfdios sao fonte de acidos graxos essenciais, de energia e 
integram a estrutura das membranas celulares. Para prevenir 
a dehciencia de acidos graxos essenciais, 2 a 4% das calorias 
devem ser ofertadas como acido linoleico. 

Emulsoes lipidicas 

As emulsoes lipidicas endovenosas contem triglicerides de ca- 
deia longa (LOT) ou uma mistura deles com triglicerides de ca- 
deia media (MCT/LCT) em proporgoes iguais, o que torna a 
metabolizagao lipidica mais rapida. Elas contem 1,2% de fos- 
folipides de ovo como emulsihcante. As emulsoes a 20% sao 
mais facilmente depuradas em pacientes recebendo doses de 
elevadas de lipfdios, sendo vantajosas em relagao as emulsoes 
de menor concentragao. A emulsao com mistura de oleo de 
soja, oleo de oliva, MCT e oleo de peixe (SMOF) teria efeitos 
benehcos em reduzir a inflamagao, prevenir a colestase e mo¬ 
dular o sistema imune. E indicada para pacientes em NP por 
periodos maiores que 15 dias. 

0 medico deve restringir a oferta de emulsoes lipidicas na 
insuhciencia hepatica, sepse, disturbios da coagulagao, pan- 
creatite, hipertensao pulmonar e sindrome do desconforto 
respiratorio. Na hiperbilirrubinemia neonatal, quando a bilir- 
rubinemia indireta esta proxima ao nivel de indicagao de ex- 
sanguineotransfusao ou ha quadro clinico compativel com 
sepse, a oferta de lipfdios nao deve ultrapassar 1 g/kg/dia. 

A hipertrigliceridemia satura o sistema da lipase lipoprotei- 
ca, resultando em depuragao lipidica via fagocitose pelo siste¬ 
ma reticulo-endotelial do figado e dos pulmoes e possivel de- 
pressao da fungao imune. Portanto, a concentragao serica de 
triglicerides deve ser monitorada em pacientes que recebem 
NP com lipfdios. Os atuais valores considerados como limites 


de tolerancia para hipertrigliceridemia sao: 250 mg/dL para 
neonatos e 300 a 400 mg/dL para criangas maiores. 

Emulsoes lipidicas, por conterem acidos graxos poli-insa- 
turados, sao suscetiveis a oxidagao. Se infundidas na presenga 
da luz, pode haver formagao de hidroperoxidos lipidicos, que 
sao citotoxicos. Para minimizar o problema, recomenda-se co- 
brir o frasco e utilizar equipo de infusao de cor escura. 

Aminoacidos 

A necessidade proteica varia de acordo com o estado nutricio- 
nal, a faixa etaria e o grau de catabolismo do paciente. As reco- 
mendagoes de acordo com a faixa etaria sao mostradas na Tabe- 
la 4. Para promover o anabolismo, a relagao nitrogenio/calorias 
nao proteicas deve estar entre 1/150 el/250. A oferta excessiva 
de aminoacidos pode causar acidose, desconforto respiratorio, 
uremia, hiperamonemia, disfungao hepatica, aumento do con- 
sumo de oxigenio e ictericia colestatica. Sao parametros de mo- 
nitoragao da oferta proteica: dosagem serica de ureia, amonia, 
albumina e pre-albumina, gasometria e balango nitrogenado. 

Em pacientes em estresse metabolico, adota-se uma rela¬ 
gao entre 1:90 e 1:150 visando a minimizar os efeitos do cata¬ 
bolismo proteico. Para o calculo da relagao nitrogenio:calorias 
nao proteicas, somam-se as calorias fornecidas pela glicose e 
pelo lipidio e considera-se que cada 1 g de proteina correspon- 
de a 0,16 g de nitrogenio ou 1 g de nitrogenio esta contido em 
6,25 g de proteina. Informagoes para o calculo da oferta de 
energia e da relagao nitrogenio:calorias nao proteicas: 

• 1 g de glicose (mono-hidratada) = 3,4 kcal; 

• 1 g de proteina = 4 kcal; 

• 1 g de lipidio = 9 kcal.* 

• A presenga do glicerol na emulsao lipidica fornece 0,2 kcal/ 
mL, portanto: 

• emulsoes lipidicas a 10% = 1,1 kcal/mL; 

• emulsoes lipidicas a 20% = 2 kcal/mL. 

A distribuigao das calorias totais segue as seguintes proporgoes: 

• carboidratos: 40 a 50%; 

• lipidios: 25 a 40%; 

• proteinas: 8 a 20% (> 20% se houver hipercatabolismo). 

As recomendagoes de oferta de aminoacidos, carboidrato e lipi¬ 
dio segundo a faixa etaria, para inicio e progressao da NP, sao 
mostradas na Tabela 7. 1415 

Eletrolitos 

A oferta de eletrolitos deve atender as necessidades basais e, 
quando necessario, repor as perdas anormais. Se houver ne¬ 
cessidade de corregao hidreletrolitica, deve-se utilizar acesso 
venoso paralelo ao da NP. 0 medico deve considerar a condi- 
gao clinica do paciente, as perdas concomitantes, o uso de me- 
dicamentos e os procedimentos que possam alterar as concen- 
tragoes sericas de eletrolitos. Em criangas desnutridas graves, 
ha diminuigao do potassio intracelular, magnesio e fosforo e 
ganho de sodio e agua. Durante o anabolismo, as necessidades 
de fosforo, potassio e magnesio sao maiores. 
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Tabela 7 Recomendagoes de oferta diaria de proteina, carboidrato e lipidio para inicio e progressao da nutrigao parenteral 14 


Inicio 


Progressao 


Meta 


Lactentes (< 1 ano) 

Pre-termo Termo 

Pre-termo 

Termo 

Pre-termo 

Termo 

Proteina (g/kg/dia) 

1,5 a 3 1,5 a 3 

1 

1 

3 a 4 

2 a 3 

Glicose (mg/kg/min) 

5 a 7 6 a 8 

1 a 

2 mg/kg/min/dia 

1 a 

2 mg/kg/min/dia 

8 a 12 (max.: 14 a 

18 g/dia) 

8 a 12 (max.: 14 a 

18 g/dia) 

Lipidios (g/kg/dia) 

1 a 2 1 a 2 

0,5 a 1 

0,5 a 1 

3 a 3,5 (max.: 0,17 g/ 
kg/h) 

3 (max.: 0,15 g/kg/h) 

Criangas (1 a 10 anos) 

Proteina (g/kg/dia) 

1 a 2 

1 


1,5 a 3 


Glicose (mg/kg/min) 

10% glicose 

5% glicose 


8 a 10 


Lipidios (g/kg/dia) 

1 a 2 

0,5 a 1 


2 a 3 


Adolescentes 

Proteina (g/kg/dia) 

0,8 a 1,5 

1 


0,8 a 2,5 


Glicose (mg/kg/min) 

3,5 ou 10% de 
glicose 

1 a 2 ou 5% de glicose 

5 a 6 


Lipidios (g/kg/dia) 

1 

1 


1 a 2,5 



Calcio e fosforo 

A oferta segue a relagao calcio:fosforo 1,3:1. Restrigoes de volu¬ 
me hidrico podem favorecer a precipitagao desses ions se for 
utilizado o fosforo inorganico (fosfato de potassio 2 mEq/ 
mL); nesse caso, recomenda-se oferta hidrica de 120 a 150 
mL/kg/dia e solugao pediatrica de aminoacidos em concen- 
tragao > 25 g/L. Para evitar o risco de precipitagao, o medico 
deve utilizar a solugao de fosforo organico, que contem 1 
mmol/mL de fosforo e 2 mmol/mL de sodio. A soma das ofer- 
tas de calcio e magnesio nao deve ultrapassar 16 mEq/L para 
haver estabilidade da mistura. As recomendagoes diarias de 
eletrolitos por via parenteral, considerando-se fungoes organi- 
cas e perdas normais, sao mostradas na Tabela 8. 16 


Oferta de micronutrientes 

Os micronutrientes devem fazer parte de todas as formula- 
goes de NP. As recomendagoes de oferta diaria de vitaminas e 
oligoelementos, 17 mostradas nas Tabelas 9 e 10, respectiva- 
mente, satisfazem as necessidades das criangas saudaveis e 
nao consideram os estados de hipercatabolismo, situagao em 
que sao provavelmente maiores, mas nao foram estabeleci- 
das. 0 medico nao deve incluir formulagoes que contenham 
vitamina A em pacientes que estejam em metodo dialitico e, 
naqueles com colestase, reduzir ou suprimir a oferta de cobre 
e manganes. 


Tabela 8 Recomendagoes de oferta diaria de eletrolitos por via parenteral 16 


Eletrolito 

Neonatos 

Lactentes/criangas 

Adolescentes e criangas 
> 50 kg 

Adolescentes e criangas 
> 50 kg 

Sodio 

2 a 5 mEq/kg 

2 a 5 mEq/kg 

1 a 2 mEq/kg 

1 a 2 mEq/kg 

Potassio 

2 a 4 mEq/kg 

2 a 4 mEq/kg 

1 a 2 mEq/kg 

1 a 2 mEq/kg 

Calcio 

2 a 4 mEq/kg 

0,5 a 4 mEq/kg 

10 a 20 mEq/dia 

10 a 20 mEq 

Fosforo 

1 a 2 mmol/kg 

0,5 a 2 mmol/kg 

10 a 40 mEq/dia 

10 a 40 mmol 

Magnesio 

0,3 a 0,5 mEq/kg 

0,3 a 0,5 mEq/kg 

10 a 30 mEq/dia 

10 a 30 mEq 

Acetato 

O necessario para manter o equilibrio acidobasico 



Cloreto 

O necessario para manter o equilibrio acidobasico 




Tabela 9 Recomendagoes de oferta diaria de vitaminas por via parenteral 17 


Vitamina 

Criangas e RN a termo (dose total) 

RN pre-termo (dose por kg/peso) 

A (Ul) 

2.300 

1.640 

E (mg) 

7 

2,8 

K (meg) 

200 

80 

D (Ul) 

400 

160 

C (mg) 

80 

25 


( continua ) 
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Tabela 9 (continuagao) Recomendagoes de oferta diaria de vitaminas por via parenteral 17 


Vitamina 


Criangas e RN a termo (dose total) 

RN pre-termo (dose por kg/peso) 

Tiamina (mg) 


12 


0,35 


Riboflavina (mg) 


14 


0,15 


Piridoxina (mg) 


1 


0,18 


Niacina (mg) 


17 


6,8 


Pantotenato (mg) 

5 


2 


Biotina (meg) 


20 


6 


Folato (meg) 


140 


56 


B-12 (meg) 


1 


0,3 


Tabela 10 Recomendagoes de oferta diaria de oligoelementos por via parenteral 1416 ’ 17 


Oligoelemento 

Neonatos pre-termo 
< 3 kg (meg/kg/dia) 

Neonatos a termo 

3 a 10 kg (meg/kg/dia) 

Criangas 10 a 40 kg (meg/kg/dia) Adolescentes > 40 kg 

(por dia) 

Zinco 

400 


50 a 250 

50 a 125 

2 a 5 mg 

Cobre 

20 


20 

5 a 20 

200 a 500 meg 

Manganes 

1 


1 

1 

40 a 100 meg 

Cromo 

0,05 a 02 


0,2 

0,14 a 0,2 

5 a 15 meg 

Selenio 

1,5 a 2 


2 

1 a 2 

40 a 60 meg 


Doses maximas diarias: zinco 5 mg; selenio 100 meg; cobre 500 meg; cromo 5 meg; manganes 50 meg. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que a nutrigao por sonda enteral e indicada na 
presenga ou risco de desnutrigao, quando a via oral e 
insuficiente para suprir as necessidades nutricionais. 

• Saber que o paciente deve ter estabilidade 
hemodinamica e trato gastrointestinal viavel. 

• Saber que a nutrigao parenteral e indicada quando o 
trato gastrointestinal esta comprometido por doenga 
ou tratamento, ou a via enteral e insuficiente para suprir 
as necessidades nutricionais. 

• Lembrar que pacientes previamente eutroficos, sem 
perspectiva de receber nutrigao enteral efetiva em 5 a 
7 dias, sao candidates a nutrigao parenteral. 

• Lembrar que, nos desnutridos graves e neonatos 
prematuros, a recomendagao e iniciar a nutrigao 
parenteral em ate 48 horas. 
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CAPITULO 1 


INTERPRETACAO DO 
HEMOGRAMA E DAS PROVAS 
DE COAGULACAO 

Denise Bousfield da Silva 
Sandra Regina Loggetto 


Introdugao 

0 hemograma e um exame laboratorial de baixo custo que for- 
nece informagoes qualitativas e quantitativas dos globulos 
vermelhos, dos globulos brancos e das plaquetas. 

0 sangue deve ser armazenado a 4°C durante 24 horas, em- 
bora o mais indicado seja o analisar o mais rapido possivel. 
Podem ser utilizados como anticoagulante a heparina, o citra- 
to ou o acido etilenodiamino tetra-acetico (EDTA), sendo este 
ultimo o mais recomendado porque induz menos alteragoes 
morfologicas. 1 

Na interpretagao do hemograma, devem ser considerados a 
historia clinica, o exame fisico e as variagoes interlaboratoriais re- 
lacionadas a qualidade do equipamento, capacitagao tecnica do 
profissional e qualidade do esfregago sanguineo. Outras variaveis 
a serem analisadas incluem hemolise do material, excesso de an¬ 
ticoagulante, sangue mal conservado, presenga de crioaglutina- 
gao, dificuldade da coleta e sftio de obtengao da amostra. 1 ’ 2 

Fatores demograficos, fatores biologicos e influences ex- 
ternas (variagao diurna, gravidez, trabalho de parto, mens- 
truagao, exercicio, tabagismo, local da coleta, obesidade) po¬ 
dem interferir na avaliagao do hemograma. 12 

Em relagao a interpretagao das provas de coagulagao, de- 
vem-se considerar a historia clinica do paciente, os exames la- 
boratoriais anteriormente realizados, a presenga de fatores as- 
sociados como doengas e uso de medicagoes, antecedentes 
pessoais e familiares de hemorragia ou trombose, historico de 
disturbios menstruais pessoais ou familiares. 1 ' 3 

As informagoes sobre o metodo de coleta da amostra de 
sangue e o tempo entre a coleta e o processamento do exame 
devem ser considerados na interpretagao clinica, pois interfe- 
rem nos resultados, caso as normas padronizadas nao sejam 
rigorosamente observadas no processamento. 1 ' 3 

Interpretagao do hemograma 

Avaliagao do leucograma 

0 leucograma fornece o numero total dos globulos brancos e 
sua contagem diferencial no sangue periferico. Na sua inter¬ 


pretagao, devem ser considerados o contexto clinico do pa¬ 
ciente, as variaveis anteriormente descritas, as doengas subja- 
centes e o uso de medicamentos. 1 ' 5 

E importante lembrar que a interpretagao do leucograma 
deve ser criteriosa em decorrencia de sua baixa sensibilidade e 
especificidade. 13 0 pediatra, portanto, deve considerar o con¬ 
texto clinico do paciente para identificar suas hipoteses diag- 
nosticas. 24 

A media da contagem de leucocitos na populagao caucasia- 
na e de 6.000 a 7.000/mm 3 , mas a grande variabilidade leva 
os limites de referenda a 4.000 a 11.000/mm 3 (media de ± 2 
desvios padrao). 1 ' 4 

Em relagao a etnia, os individuos da raga negra podem ter o 
numero de leucocitos totais cerca de 20% menor do que os da 
raga branca. Nesses individuos, a contagem de neutrofilos e 
em torno de 200 a 600 celulas/mm 3 abaixo do observado na 
raga branca. 1 ' 4 

0 numero de neutrofilos ao nascer e geralmente maior do 
que nas criangas mais velhas e eleva-se durante as primeiras 
horas de vida. Esse aumento costuma estar relacionado a ele- 
vagao das formas jovens imaturas e decresce em torno de 72 
horas de vida. Os linfocitos passam posteriormente a ser as ce- 
lulas mais numerosas e permanecem assim nos primeiros 4 
anos de vida. Apos esse periodo ate a vida adulta, ocorre pre- 
dominio dos neutrofilos no sangue periferico. 2 ’ 3 ’ 5 ’ 6 

0 numero absoluto de eosinofilos ao nascer e maior do que 
o dos adultos, e a eosinofilia pos-natal observada em alguns 
estudos foi relacionada ao uso de transfusoes sanguineas e de 
medidas de suporte terapeutico. 1 ’ 25 

0 numero absoluto de monocitos tambem e mais elevado 
nos recem-nascidos (RN) do que nos demais periodos da vida. 2 4 

Os valores globais e diferenciais dos leucocitos de acordo 
com a idade encontram-se listados na Tabela l. 2 7 

Leucocitose 

A leucocitose e definida como contagem leucocitaria acima de 
2 desvios padrao da media para idade. Geralmente resulta do 
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Tabela 1 Valores de referenda dos leucocitos conforme a idade 



Leucocitos totais 

Neutrofilos 


Linfocitos 



Monocitos 


Eosinofilos 

Idade 

Media 

Variagao 

Media 

Variagao 

% 

Media 

Variagao 

% 

Media 

% 

Media 

% 

Nasc. 

18,1 

9,0 a 30,0 

11,0 

6,0 a 26,0 

61 

5,5 

2,0 a 11,0 

31 

1,1 

6 

0,4 

2 

12 h 

22,8 

13,0 a 38,0 

15,5 

6,0 a 28,0 

68 

5,5 

2,0 a 11,0 

24 

1,2 

5 

0,5 

2 

24 h 

18,9 

9,4 a 34,0 

11,5 

5,0 a 21,0 

61 

5,8 

2,0 a 11,5 

31 

1,1 

6 

0,5 

2 

1 sem. 

12,2 

5,0 a 21,0 

5,5 

1,5 a 10,0 

45 

5,0 

2,0 a 17,0 

41 

1,1 

9 

0,5 

4 

2 sem. 

11,4 

5,0 a 20,0 

4,5 

1,0 a 9,5 

40 

5,5 

2,0 a 17,0 

48 

1,0 

9 

0,4 

3 

1 mes 

10,8 

5,0 a 19,5 

3,8 

1,0 a 9,0 

35 

6,0 

2,5 a 16,5 

56 

0,7 

7 

0,3 

3 

6 meses 

11,9 

6,0 a 17,5 

3,8 

1,0 a 8,5 

32 

7,3 

4,0 a 13,5 

61 

0,6 

5 

0,3 

3 

1 ano 

11,4 

6,0 a 17,5 

3,5 

1,5 a 8,5 

31 

7,0 

4,0 a 10,5 

61 

0,6 

5 

0,3 

3 

2 anos 

10,6 

6,0 a 17,0 

3,5 

1,5 a 8,5 

33 

6,3 

3,0 a 9,5 

59 

0,5 

5 

0,3 

3 

4 anos 

9,1 

5,5 a 15,5 

3,8 

1,5 a 8,5 

42 

4,5 

2,0 a 8,0 

50 

0,5 

5 

0,3 

3 

6 anos 

8,5 

5,0 a 14,5 

4,3 

1,5 a 8,0 

51 

3,5 

1,5 a 7,0 

42 

0,4 

5 

0,2 

3 

8 anos 

8,3 

4,5 a 13,5 

4,4 

1,5 a 8,0 

53 

3,3 

1,5 a 6,8 

39 

0,4 

4 

0,2 

2 

10 anos 

8,1 

4,5 a 13,5 

4,4 

1,8 a 8,0 

54 

3,1 

1,5 a 6,5 

38 

0,4 

4 

0,2 

2 

16 anos 

7,8 

4,5 a 13,0 

4,4 

1,8 a 8,0 

57 

2,8 

1,2 a 5,2 

35 

0,4 

5 

0,2 

3 

21 anos 

7,4 

4,5 a 11,0 

4,4 

1,8 a 7,7 

59 

2,5 

1,0 a 4,8 

34 

0,3 

4 

0,2 

3 


Numero dos leucocitos em milhares/mcL; variagoes estimadas em limites de confianga de 95%; neutrofilos incluem bastoes em todas as idades e pequeno 
numero de metamielocitos e mielocitos nos primeiros dias de vida. Nasc.: nascimento; sem.: semana(s). 

Fonte: Dallman, 1977. 7 


aumento do numero de neutrofilos. Pode ainda ocorrer pelo 
aumento de linfocitos, eosinofilos ou monocitos, e eventual- 
mente pela presenga de celulas mieloides ou linfoides anor- 
mais. 1 ' 4 

Neutrofilia 

Os neutrofilos exercem a fungao de quimiotaxia e fagocitose, 
representando a primeira linha de defesa contra infecgoes 
bacterianas. 1 ' 4 

A abordagem inicial do paciente com neutrofilia envolve 
historia clmica e exame frsico detalhados, visando a determi- 
nar a presenga ou a ausencia de infecgao, inflamagao ou malig- 
nidade. 2 

Na Tabela 2, estao listadas algumas das principals causas 
hereditarias e adquiridas de neutrofilia (neutrofilos > 8.000/ 
mm 3 em adultos; > 7.000/mm 3 nos RN prematuros e > 
13.000/mm 3 no RN a termo). 1 ' 4 

Reacao leucemoide 

E definida pela leucometria maior que 50.000 leucocitos/ 
mm 3 , associada ao aumento no numero de celulas mieloides 
imaturas. Pode haver desvio ate promielocito e eventualmen- 
te ate mieloblasto. Deve ser diferenciada da leucemia mieloide 
cronica ou da leucemia mieloide juvenil. As principals causas 
de reagao leucemoide sao: 1 ' 4 

• infecgoes piogenicas; 

• doengas inflamatorias (glomerulonefrite aguda, artrite reu- 
matoide juvenil); 

• insuficiencia hepatica; 

• acidose diabetica; 

• srndrome de Down (doenga mieloproliferativa transitoria). 


Tabela 2 Causas de neutrofilia 

Hereditarias 

Neutrofilia hereditaria, rearranjo defeituoso da integrina em 
resposta a citocinas e quimiotaticos, disturbios metabolicos 
hereditarios, sindrome de hiperimunoglobulina D, urticaria 
familiar ao frio com leucocitose, etc. 

Adquiridas 

Infecgoes (bacterianas, algumas virais e fungicas, algumas 
parasitoses) 

Dano e infarto tecidual 

Inflamagao aguda e cronica grave (gota, artrite reumatoide, etc.) 
Hemorragia aguda, hipoxia aguda, estresse pelo calor 
Disturbios endocrinos e metabolicos 
Doengas malignas, sindromes mieloproliferativas 
Administragao de medicamentos (adrenalina, corticosteroide, 
litio) 

Rebote pos-neutropenia, administragao de citocinas 
Intoxicagao por medicamentos e agentes quimicos (ferro, 
etilenoglicol) 

Reagoes de hipersensibilidade 
Tabagismo, exercicio vigoroso 
Envenenamento (escorpiao, cobra) 

Eclampsia e pre-eclampsia 

Dor aguda, convulsoes epilepticas, choque eletrico 
Doenga de Kawasaki, taquicardia paroxistica 
Transfusao em pacientes em estado critico, infusao de 
crioprecipitado 
Neutrofilia cronica idiopatica 

Fonte: adaptada de Bain, 2007. 1 

Eos inofilia 

Os eosinofilos tern fungao na mediagao de processos inflama- 
torios associados a alergia, na defesa contra parasitas meta- 
zoarios helmmticos e em certos disturbios cutaneos alergicos 
e neoplasicos. 1 ’ 24 

0 grau de eosinofilia pode ser categorizado em: leve (500 a 
1.500 celulas/mm 3 ), moderado (> 1.500 a 5.000 celulas/ 
mm 3 ) e grave (> 5.000 celulas/mm 3 ). 1 
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0 termo sindrome hipereosinofflica define a contagem de 
eosinofilos no sangue periferico > 1.500 celulas/mm 3 na au- 
sencia de causa secundaria identificavel. 38 

Algumas causas de eosinofilia (> 500/mm 3 ) estao listadas 
na Tabela 3. 

Linfocitose 

A contagem de linfocitos e mais elevada em lactentes e crian- 
gas, e sua contagem nao difere entre os sexos nem entre os 
grupos etnicos. 12 

A linfocitose reativa e o termo utilizado para definir a linfo¬ 
citose policlonal transitoria em paciente sem historia de dis¬ 
turbs hematologico e que tern uma condigao medica prova- 
velmente associada com a linfocitose. E importante enfatizar 
que os lactentes e as criangas sao mais propensos as altera- 
goes reacionais. 12 

0 diagnostico diferencial depende da idade e dos sintomas 
do paciente. A presenga de anemia, trombocitopenia ou neu¬ 
tropenia associada a linfocitose pode sugerir o diagnostico de 
processo maligno, e o paciente deve ser imediatamente referi- 
do ao hematologista. 1 ’ 2 

As Tabelas 4 e 5 descrevem, respectivamente, algumas cau¬ 
sas de linfocitose (> 4.000/mm 3 nos adolescentes com mais 
de 12 anos e nos adultos) e linfocitose atipica. 

Monocitose 

Os monocitos participam da fagocitose de celulas mortas, se- 
nescentes, corpos estranhos, regulagao da fungao de outras ce¬ 
lulas, processamento e apresentagao de antigenos, reagoes in- 
flamatorias e destruigao de microrganismos e celulas tumorais. 2 

Algumas causas mais comuns de monocitose (> 800/mm 3 ) 
estao descritas na Tabela 6. 

Basofilia 

Os basofilos representam menos do que 0,4% do numero total 
de leucocitos ao nascimento e, a partir do l e mes de vida e du¬ 
rante a fase adulta, passam a representar 0,5% do numero to¬ 
tal de leucocitos circulantes. Produzem diversos mediadores 

Tabela 3 Causas de eosinofilia 

Doengas alergicas e autoimunes 

Hipersensibilidade medicamentosa (penicilina, nitrofurantofna, 
ouro e sulfonamidas) 

Doengas parasitarias, particularmente quando ha invasao 
tecidual (protozooses, nematodeos, trematodeos, cestodeos, 
ectoparasitas, como escabiose e miiase) 

Doengas cutaneas (penfigo, herpes gestacional, foliculite 
pustular eosinofilica, sindrome de descamagao cutanea familiar, 
etc.) 

Hematopoeticas: leucemia mieloide cronica, policitemia, doenga 
de Hodgkin, leucemia linfoblastica aguda, leucemia eosinofilica, 
doengas mieloproliferativas 

Sindrome hipereosinofflica idiopatica 

Outras causas (apos radioterapia, dialise peritoneal 
cronica, hemodialise, deficiencia de IgA, colite ulcerativa, 
hipopituitarismo, etc.) 


inflamatorios, sendo urn dos principais a histamina. Possuem 
tambem receptores de IgE na membrana citoplasmatica. 26 

Algumas causas de basofilia reacional e as associadas as 
sindromes mieloproliferativas (contagem absoluta > 100 a 150 
/mm 3 ) estao listadas na Tabela 7. 

Leucopenia 

A leucopenia e definida pela redugao da contagem total de leu¬ 
cocitos prevista para urn individuo sadio de mesmo sexo, ida- 

Tabela 4 Causas de linfocitose 

Constitucionais 

Sindrome de DiGeorge, rearranjo defeituoso da integrina 

Adquiridas 

Infecgoes virais 

Certas infecgoes bacterianas (coqueluche, brucelose, 
tuberculose) 

Malaria 

Fase aguda da doenga de Chagas 

Linfocitose transitoria relacionada com o estresse (infarto do 
miocardio, trauma, crises de anemia na doenga falciforme) 

Administragao de adrenalina 

Contragao muscular vigorosa (exercfcio intenso, status 
epilepticus') 

Administragao de citocinas (interleucina-3, fator estimulante de 
colonias de neutrofilos) 

Reagoes alergicas a medicamentos 

Vasculites 

Doenga do soro 

Doenga de Gaucher 

Timoma 

Pos-esplenectomia 
Beta-talassemia intermediaria 

Disturbios endocrinos (hipertireoidismo, hipopituitarismo, etc.) 
Leucemias linfoides e sindromes linfoproliferativas 
Fonte: adaptada de Bain, 2007. 1 

Tabela 5 Causas de linfocitose atipica 

Infecgoes virais (HIV, EBV, CMV, hepatite B cronica) e bacterianas 

Infecgoes protozoarias (toxoplasmose, malaria, babesiose) 

Imunizagoes 

Doenga do soro 

Doenga do enxerto versus hospedeiro 

Hipersensibilidade a drogas (fenitofna sodica, fenotiazinas, 
estreptoquinase, etc.) 

Lupus eritematoso sistemico 

Sarcoidose 

Doenga de Hodgkin 

Doenga de Kawasaki 

Histiocitose hemofagocftica familiar 

Fonte: adaptada de Bain, 2007. 1 


Fonte: adaptada de Bain, 2007. 1 
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de, estado fisiologico e etnia. Pode ocorrer pela diminuigao do 
numero dos neutrofilos ou linfocitos. 1 ' 4 

Neutropenia 

A neutropenia nas criangas de 2 semanas de vida ate 1 ano de 
idade e definida quando a contagem absoluta de neutrofilos e 

< 1.000/mm 3 e apos 1 ano de idade, quando essa contagem for 

< 1.500/mm 3 . E importante estar ciente de que os africanos e, 
em menor rn'vel, os afroamericanos e afrocaribenhos, pos- 
suem contagem de neutrofilos mais baixas. Pode ser classifi- 
cada em: 

• leve, quando o numero absoluto de neutrofilos esta entre 
1.000 e 1.500 celulas/mm 3 ; 

• moderada, quando a contagem de neutrofilos estiver entre 
500 e 1.000 celulas/mm 3 ; 

grave, quando o numero de neutrofilos for < 500/ mm 3 . 1 ' 4 

As infecgoes recorrentes representam importante consequen- 
cia clinica para esses pacientes. Entretanto, e imprescindivel 
estar ciente de que as alteragoes quantitativas e qualitativas 
dos neutrofilos diminuem as reagoes inflamatorias e que os si- 

Tabela 6 Causas de monocitose 

Infecgoes cronicas (tuberculose miliar, sifilis congenita, etc.) 
Recuperagao de agranulocitose e melhora de infecgao aguda 
Malaria 
Babesiose 

Granulomatose linfomatoide 
Doenga de deposito lipidico 

Condigoes inflamatorias cronicas (doenga de Crohn, colite 
ulcerativa, artrite reumatoide, lupus eritematoso sistemico) 

Neoplasias mieloides 
Sindromes mielodisplasicas 
Carcinomas 

Doenga de Hodgkin e outros linfomas 
Administragao de citocinas 
Desmopressina 

Sindromes de neutropenia e imunodeficiencia de diversas 
causas 

Hemodialise em longo prazo 

Endocardite 

Pos-esplenectomia 

Fonte: adaptada de Bain, 2007. 1 

Tabela 7 Causas de basofilia 

Leucemias: leucemia mieloide cronica (LMC), leucemia mieloide 
aguda (rara), alguns casos de leucemia linfoblastica aguda (LLA) 
Ph+ 

Disturbios mieloproliferativos 
Doenga de Hodgkin 

Basofilia reacional: hipotireoidismo, hiperlipidemia, 
colite ulcerativa, artrite reumatoide juvenil, reagoes 
de hipersensibilidade imediata, administragao de 
estrogeno, sindrome hipereosinofilica idiopatica, varicela, 
pos-esplenectomia, etc. 

Fonte: adaptada de Bain, 2007. 1 


nais e sintomas classicos de infecgao podem nao estar presen- 
tes, ser mascarados ou retardados. 2 

Algumas das principais causas de neutropenia estao descri- 
tas nas Tabelas 8 e 9. 

Linfocitopenia 

A linfocitopenia e observada comumente como parte da res- 
posta aguda ao estresse. No individuo adulto, a linfocitopenia 
e definida quando o numero absoluto de linfocitos esta infe¬ 
rior a 1.000 celulas/mm 3 e, no 1 Q ano de vida, quando esta in¬ 
ferior a 2.500/mm 3 . Podem ocorrer tambem redugoes nas 
subpopulagoes de linfocitos circulantes que caracterizam di- 
versos disturbios especfficos, como os estados de imunodefi¬ 
ciencia primaria ou adquirida. 1-3 Algumas causas frequentes 
de linfocitopenia estao descritas na Tabela 10. 

Os leucocitos podem ainda apresentar alteragoes morfolo- 
gicas, conforme listado na Tabela ll. 2 

Pancitopenia 

A pancitopenia e outra alteragao que pode ocorrer no sangue 
periferico e se caracteriza pela presenga de anemia, leucope- 
nia e trombocitopenia. A leucopenia geralmente ocorre por di- 
minuigao do numero de neutrofilos. A pancitopenia frequen- 
temente e determinada por substituigao (como nas leucemias 
e linfomas) ou por insuficiencia da medula ossea. Entretanto, 
algumas vezes, a pancitopenia pode ocorrer pela retengao das 

Tabela 8 Causas de neutropenia adquirida 

Sem doenga de base 

Imune 

Medicamentosa (antineoplasicos; antimicrobianos, 
como meticilina, sulfonamidas, penicilina, cefalosporina, 
cloranfenicol; antireumaticos, como penicilamina, ibuprofeno; 
anticonvulsivantes, como fenitoina, carbamazepina, acido 
valproico; anti-inflamatorios, analgesicos, benzodiazepinicos, 
tiazidicos, etc.) 

Radiagao e metais pesados 

Idiopatica 

Com doenga de base 

Leucemias, linfomas, doenga metastatica 
Infecgoes 

Deficiencia de vitamina B12 ou de acido folico 

Sequestro reticuloendotelial 

Ma absorgao 

Sindromes metabolicas 

Fonte: adaptada de Bain, 2007. 1 

Tabela 9 Neutropenia com historia anterior positiva 

Fenotipo anormal: anemia de Fanconi, disceratose congenita, 
sindrome de Shwachman-Diamond, osteopetrose, etc. 

Fenotipo normal, com infecgoes repetidas: neutropenia ciclica, 
agranulocitose infantil, anormalidades das celulas T e B, etc. 

Fenotipo normal, sem infecgoes graves e repetidas: neutropenia 
cronica, neutropenia benigna familiar 

Fonte: adaptada de Bain, 2007. 1 
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Tabela 10 Causas de linfocitopenia 

Hereditarias 

Sindromes de imunodeficiencias congenitas 

Adquiridas 

Estresse agudo (trauma, cirurgia, infecgao aguda, queimaduras) 

Insuficiencia renal aguda e cronica 

Administragao de hormonio adrenocorticotrofico ou 
corticosteroide 

Sindrome de Cushing 

Sarcoidose 

Artrite reumatoide 

Lupus eritematoso sistemico 

Carcinomas 

Alguns linfomas nao Hodgkin 

Doenga de Hodgkin (particularmente doenga avangada) 

Sindromes mielodisplasicas 

Sindrome de imunodeficiencia adquirida 

Terapia citotoxica e imunossupressora 

Irradiagao 

Alcoolismo 

Uso de eritropoetina 

Anemias aplastica, megaloblastica e ferropriva 
Sepse fungica ou bacteriana 
Fonte: adaptada de Bain, 2007. 1 

celulas em um bago aumentado ou pela destruigao periferica 
de celulas maduras. 12 

Na Tabela 12, estao listadas algumas causas de pancitopenia. 
Avaliagao do eritrograma 

A analise completa do eritrograma inclui a avaliagao da hemo- 
globina (Hb), do hematocrito (Ht), dos indices hematimetri- 
cos e do esfregago periferico (Tabelas 13 e 14). Os valores nor- 
mais de Hb e Ht estao na Tabela 15. Ainda e importante avaliar 
os reticulocitos (celulas vermelhas imaturas sem nucleo), 
cujos valores normais para o RN sao 2,5 a 6,5%, caindo para 
valores de adultos (0,5 a 1,5%) com 15 dias de vida. 9 A obser- 
vagao da morfologia das hemacias por meio do esfregago peri¬ 
ferico auxilia o diagnostic de varias doengas, como na ane¬ 
mia ferropriva e talassemia menor, em que se tern hipocromia 
e microcitose, na anemia falciforme com as hemacias em foice, 
policromasia indicando hemacias jovens, volumosas e mais 
azuladas, anisocitose (variagao no tamanho das hemacias) e 
poiquilocitose (alteragao na forma da hemacia). 16 

A policitemia, segundo a Organizagao Mundial da Saude, ocor- 
re quando a Hb e maior do que 18,5 g/dL nos homens e maior do 
que 16,5 g/dL nas mulheres. Pode ser primaria (policitemia vera 
ou policitemia primaria familial) ou secundaria (algumas doen¬ 
gas renais, tumor de fossa posterior do cerebro, cardiopatia con¬ 
genita cianotica, defeitos na smtese de 2,3-difosfoglicerato, altitu¬ 
des elevadas, transfusao materno-fetal ou feto-fetal, alteragoes na 
molecula de Hb que aumentam sua afinidade pelo oxigenio, 
doenga pulmonar cronica, apneia do sono, idiopatica). 11 


Tabela 11 Algumas anormalidades morfologicas nos 
leucocitos 


Anormalidade 

morfologica 

Possiveis patologias 

Granulagoes toxicas 

Doengas infecciosas 

Doengas inflamatorias 

Doengas autoimunes 

Toxemia 

Gestagao 

Uso de fator estimulante de colonias de 
granulocitos e monocitos 

Cirurgia, trauma, infarto (dano tecidual) 
Tratamento com corticosteroide 

Corpusculos de 

Dohle (inclusoes 
citoplasmaticas 
azuis, mais 
comumente vistas 
nos neutrofilos) 

Doengas infecciosas 

Doengas inflamatorias 

Doengas autoimunes 

Queimaduras 

Cirurgia, trauma, infarto (dano tecidual) 
Sindromes mielodisplasicas 

Gestagao 

Uso de fator estimulante de colonias de 
granulocitos e monocitos 

Plaquetopenia familiar associada a 
mutagao do gene MYH9 

Anomalia de May-Hegglin (quando 
associada a leucopenia, a plaquetas 
gigantes e a trombocitopenia) 

Granulos de Alder- 
-Reilly (inclusoes 
azurofilicas 
citoplasmaticas) 

Mucopolissacaridoses 

Sindromes mielodisplasicas 

Mutagoes da mieloperoxidase 

Sindrome de Chediak-Higashi 

Vacuolizagao no 
citoplasma 

Doengas infecciosas 

Conservagao in vitro do sangue com 
acido etilenodiamino tetra-acetico 
(EDTA) 

Hipersegmentagao 
nos neutrofilos (> 5% 
dos neutrofilos com 

5 ou mais lobulos) 

Deficiencia de vitamina B12 ou de folato 
Sindromes mielodisplasicas 

Anemia ferropriva (raramente) 

Defeito genetico (muito raro) 

Insuficiencia renal cronica 

Tratamento com corticosteroide 
Tratamento com hidroxiureia 

Queimaduras extensas 

Hipossegmentagao 
nuclear nos 
neutrofilos 

Anomalia de Pelger-Huet 

Sindromes mielodisplasicas 

Sindromes mieloproliferativas 
(raramente) 


Fonte: Silva e Loggetto, 2014. 2 


Tabela 12 Causas de pancitopenia 

Hereditarias 


Anemia de Fanconi, disceratose congenita, osteopetrose, 
disturbios metabolicos 


Adquiridas 

Anemias aplasticas e hipoplasticas 

Infiltragao da medula ossea por neoplasia 

Infecgoes agudas e cronicas 

Sindrome hemofagocitica 

Sindrome da imunodeficiencia adquirida 

Hiperesplenismo 

Lupus eritematoso sistemico 

Drogas (sulfonamidas, rifampicina, quinidina, etc.) 

Doenga do enxerto versus hospedeiro cronica ou grave 

Fusariose 


Imunocitopenia combinada 
Fonte: adaptada de Bain, 2007. 1 
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Tabela 13 Parametros relacionados com a analise da serie vermelha no hemograma 



Unidade 

Significado 

Valor de referenda 

Contagem de GV 

x10 6 /mm 3 

Fornece o numero de GV 

1 a 10 anos: 4,1 a 5,1 milhoes/mm 3 

Mulher: 4 a 5,4 milhoes/mm 3 

Homem: 4,5 a 6,1 milhoes/mm 3 

Hb 

g/dL 

Proteina de cor avermelhada 

Varia com idade e sexo (Tabela 14) 

Ht 

% 

Proporgao do volume do sangue que e 
ocupado pelas celulas vermelhas 

Varia com idade e sexo (Tabela 14) 

Indices hematimetricos 

HCM 

Picogramas (pg) 

Media da Hb contida dentro do GV 

HCM = Hb/GV 

27 a 32 pg 

VCM 

Fentolitros (fL) 

Volume medio do GV 

VCM = Ht x 1.000/GV 

Varia com idade e sexo (Tabela 14) 

CHCM 

g/dL 

Concentragao media de Hb em um 
volume de GV 

CHCM = Hb/Ht 

Varia com idade e sexo (Tabela 14) 

RDW 

% 

Medida de intensidade de anisocitose, 
isto e, da variagao do tamanho dos GV 
em uma amostra de sangue 

11,5 a 15% 


GV: globulos vermelhos; Hb: hemoglobina; Ht: hematocrito; HCM: hemoglobina corpuscular media; VCM: volume corpuscular medio; CHCM: concentrapao da 
hemoglobina corpuscular media; RDW: amplitude de variapao eritrocitaria (red cell distribution width). 

Fonte: Silva e Loggetto, 2014. 2 


Tabela 14 Valores da media e do limite inferior da normalidade para hemoglobina, hematocrito, VCM e CHCM de acordo 
com a idade e o sexo 


Idade 

Hb (g/dL) 


Ht (%) 


VCM (fL) 


CHCM (g/dL) 


Media 

-2DP 

Media 

-2DP 

Media 

-2DP 

Media 

-2DP 

RNT 

18,0 

15,0 

58 

45 

108 

98 

33 

30 

1 semana 

17,0 

13,5 

54 

42 

107 

88 

33 

28 

2 semanas 

16,0 

12,5 

52 

39 

105 

86 

33 

28 

1 mes 

14,0 

10,0 

43 

31 

104 

85 

33 

29 

2 meses 

11,5 

9,0 

35 

28 

96 

77 

33 

29 

3 a 6 meses 

11,5 

9,5 

35 

29 

91 

74 

33 

30 

6 a 24 meses 

12,0 

10,5 

36 

33 

78 

70 

33 

30 

2 a 6 anos 

12,5 

11,5 

37 

34 

81 

75 

34 

31 

6 a 12 anos 

13,5 

11,5 

40 

35 

86 

77 

34 

31 

12 a 18 anos 

Feminino 

14,0 

12,0 

41 

36 

90 

78 

34 

31 

Masculino 

14,5 

13,0 

43 

37 

88 

78 

34 

31 

18 a 49 anos 

Feminino 

14,0 

12,0 

42 

37 

90 

80 

34 

31 

Masculino 

16,0 

13,0 

47 

40 

90 

80 

34 

31 


RNT: recem-nascido a termo; Hb: hemoglobina; Ht: hematocrito; VCM: volume corpuscular medio; CHCM: concentrapao da hemoglobina corpuscular media; 
DP: desvio padrao. 

Fonte: adaptada de Orkin et al., 2009; 6 Barone, 2006. 9 


Tabela 15 Valores de referenda minimos para hemoglobina e hematocrito, de acordo com idade e sexo, segundo a 
Organizagao Mundial da Saude 


Idade/sexo 

Hemoglobina (g/dL) 

Hematocrito (%) 

6 meses a 59 meses 

11,0 

33 

5 a 11 anos 

11,5 

34 

12 a 14 anos 

12,0 

36 

> 15 anos (feminino) nao gestante 

12,0 

36 

Gestante 

11,0 

33 

> 15 anos (masculino) 

13,0 

39 


Fonte: WHO, 2001. 10 
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A interpretagao do eritrograma deve ser feita em conjunto com 
dados de historia clinica, exame fisico, idade e sexo do paciente. 16 

0 paciente com anemia pode ser avaliado em fungao do ta- 
manho dos globulos vermelhos (VCM = volume corpuscular 
medio). Por exemplo, na suspeita de uma anemia carencial, a 
hemacia microcitica sugere deficiencia de ferro, enquanto a 
hemacia macrocitica sugere deficiencia de vitamina B12 e/ou 
de acido folico (Tabela 16). 0 diagnostic das anemias tambem 
e muito auxiliado pela correta interpretagao dos indices hema- 
timetricos (Tabela 17), bem como da poiquilocitose observada 
no esfregago periferico (Tabela 18) e das inclusoes dentro dos 


globulos vermelhos (GV) (Tabela 19). 1213 A presenga de eritro- 
blastos circulantes (eritrocitos jovens nucleados) sugere qua- 
dro de hemolise. Reticulocitos diminuidos sugerem falha de 
produgao na medula ossea (hipoplasia e aplasia), e aumenta- 
dos sugerem aumento da eritropoese (anemias hemoliticas). 6 

Avaliaqao das plaquetas 

No laudo do hemograma, encontram-se nao so o numero de 
plaquetas, mas tambem parametros pouco utilizados, como vo¬ 
lume plaquetario medio (VPM), indice de amplitude de distri- 
buigao do tamanho das plaquetas (PDW = platelet distribution 


Tabela 16 Diagnostico diferencial das anemias conforme o tamanho da hemacia (VCM) 


Tipo de anemia conforme o VCM 

Possiveis patologias 

Anemias normociticas (VCM normal) 

Anemias hemoliticas congenitas (eritroenzimopatias, defeitos de membrana 
eritrocitaria, hemoglobinopatias) 

Anemia hemolitica adquirida (anemia hemolitica autoimune) 

Perda de sangue aguda 

Anemia de doenqa cronica ou da inflamaqao 

Anemia de inflamagao aguda 

Insuficiencia renal cronica 

Aplasia pura ou adquirida da serie vermelha 

Aplasia de medula ossea congenita ou adquirida 

Infiltrapao tumoral da medula ossea 

Hiperesplenismo 

Anemias microciticas (VCM diminuido) 

Deficiencia de ferro 

Sindromes talassemicas 

Anemia de doenpa cronica ou da inflamapao quando associada a anemia ferropriva 
Envenenamento pelo chumbo 

Hemoglobina instavel 

Anemia sideroblastica 

Anemias macrociticas (VCM aumentado) 

Anemia megaloblastica (deficiencia de vitamina B12 ou de acido folico) 

Anemia por deficiencia de tiamina 

Aplasia de medula ossea congenita ou adquirida 

Aplasia pura ou adquirida da serie vermelha 

Medicamentos que interferem na eritropoese (p.ex., valproato, zidovudina, alguns 
imunossupressores) 

Infiltrapao tumoral da medula ossea 

Anemia diseritropoetica congenita 

Sindrome mielodisplasica 

Hepatopatias 

Hipotireoidismo 


VCM: volume corpuscular medio. 

Fonte: adaptada de Fonseca, 2007; 4 Campanaro e Chopard, 2014. 13 


Tabela 17 Alterapoes nos indices hematimetricos relacionados a serie vermelha e diagnostico da anemia 


Parametro 

Alterapao 

Possiveis patologias 

Contagem de GV 

Hipocromia e microcitose com: 



Aumento da contagem de GV 

Trapo alfa ou beta-talassemia 


Diminuipao da contagem de GV 

Anemia ferropriva 

HCM 

Hipocromia 

Anemia ferropriva 

Trapo alfa ou beta-talassemia 


Aumentado 

Hiperlipidemia pode elevar falsamente a HCM 

CHCM 

Aumentado 

Esferocitose 

Alguns casos de anemia falciforme ou doenpa da HbC 
Anemia hemolitica autoimune (AHAI) 

RDW 

Elevado 

Anemia ferropriva 

Doenpa da HbH (alfatalassemia) 

S-beta-talassemia 


Normal 

Trapo alfa ou beta-talassemia 


GV: globulos vermelhos; HCM: hemoglobina corpuscular media; CHCM: concentrapao da hemoglobina corpuscular media; RDW: amplitude de variapao 
eritrocitaria (red cell distribution width). 

Fonte: Silva e Loggetto, 2014. 2 
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Tabela 18 Poiquilocitose e suas possibilidades diagnosticas 


Poiquilocitose 

Forma da hemacia 

Possibilidades diagnosticas 

Acantocitos 

Vesiculas na membrana celular 

Insuficiencia renal, pos-esplenectomia, hepatopatias 

Dacriocitos 

Hemacias em lagrima 

Anemia ferropriva, anemia megaloblastica, talassemias 

Drepanocitos 

Hemacias em foice 

Anemia falciforme, doenga falciforme, trago falciforme 

Eliptocitos ou ovalocitos 

Hemacias em forma de charuto 

Eliptocitose hereditaria, anemia ferropriva, anemia 
megaloblastica, talassemias 

Esferocitos 

Hemacias esfericas, pequenas e 
hipercromicas 

Esferocitose, anemia hemoh'tica autoimune 

Esquizocitos 

Hemacias fragmentadas 

CIVD, queimaduras, hemolise microangiopatica 

Estomatocitos 

Area central da celula lembra boca 
(celulas com areas estreitas e alongadas 
na regiao central) 

Estomatocitose hereditaria 

Hemacias aglutinadas 

Hemacias em rouleaux (hemacias 
empilhadas) 

Agrupamentos de hemacias 

Empilhamento de hemacias 

Hemolise causada por um anticorpo contra hemacias 
(crioaglutininas na AHAI) 

Bloqueio da carga negativa na superficie do eritrocito 
pelas proteinas plasmaticas. Comum em processos 
inflamatorios com VHS aumentada 

Hemacias crenadas 

Hemacias com varias pontas pequenas 

Uremia, sindrome hemolitico-uremica, deficiencia de 
piruvatoquinase, artefato de tecnica 

Hemacias em alvo 

Com halo branco com area central 
hipocorada 

Deficiencia de ferro, talassemias, hemoglobinopatias C, D 
e E, pos-esplenectomia, doenga hepatica 

Hemacias policromaticas 

Reticulocitos, azulados 

Anemias hemoliticas 


CIVD: coagulagao intravascular disseminada; VHS: velocidade de hemossedimentagao; AHAI: anemia hemoh'tica autoimune. 
Fonte: Silva e Loggetto, 2014. 2 


Tabela 19 Inclusoes nos globulos vermelhos vistas no esfregago periferico e seus significados 


Inclusoes 

Significado 

Patologias 

Aneis de Cabot 

Restos do fuso mitotico remanescente de mitose anomala 
- forma de anel ou de 8 

Anemias hemoliticas graves 

Corpusculos de Heinz 

Granulos azuis que ocorrem pela precipitagao da 
hemoglobina oxidada 

Deficiencia de glicose-6-fosfato 
desidrogenase (G6PD) 

Corpusculos de Howell- 
-Jolly 

Restos de cromatina nuclear que nao foram eliminados 
dos GV maduros 

Hipofungao esplenica 

Asplenia 

Inclusoes de hemoglobina 

H 

Precipitagao de cadeias betaglobina em excesso 
(tetrameros de betaglobina) 

Alfatalassemia 

Pontilhado basofilo 

Grumos de RNA ou agregados de ribossomos que formam 
minusculos granulos no citoplasma 

Talassemia 

Intoxicagao por chumbo 

Anemias hemoliticas 


Fonte: Silva e Loggetto, 2014. 2 


width ; avalia a heterogeneidade do tamanho das plaquetas) e 
plaquetocrito (PCT). A contagem normal das plaquetas 
(150.000 a 450.000/mm 3 ) e igual para todas as faixas etarias. 69 

0 VPM ainda e urn exame que exige melhor definigao em 
relagao a sua metodologia (modo de estocagem do sangue, vo¬ 
lume do anticoagulante, tempo entre a coleta e a realizagao do 
exame, temperatura do paciente no momento da coleta, tec- 
nologia utilizada e tipo de populagao em estudo), sugerindo- 
-se que cada laboratorio defina seu proprio valor de referenda 
em fungao da populagao atendida e dos equipamentos utiliza- 
dos. Em aparelhos cuja metodologia seja a do principio da im- 
pedancia, o valor de referencia para o VPM encontrado foi de 
8 a 13 fL e para o PDW 9 a 14 fL, enquanto aparelhos que utili- 
zam o sistema optico observou VMP normal entre 7,4 a 11,2 fL 
e o PDW entre 44 e 56%. Portanto, ao analisar esses valores, 
deve-se verificar o valor de referencia do laboratorio no qual o 
exame foi realizado. 14 


Quando se interpreta a serie plaquetaria no hemograma, 
devem ser considerados o numero (trombocitopenia, normal 
e trombocitose), a morfologia (microplaquetas, macroplaque- 
tas, plaquetas gigantes, anisocitose plaquetaria e degranula- 
gao de plaquetas) e, se dispomvel, o VPM. 6 

A principal causa de trombocitopenia em pediatria e a 
trombocitopenia imune/purpura trombocitopenica imunolo- 
gica (PTI), porem inumeras outras patologias podem reduzir o 
numero de plaquetas (Tabela 20). Cuidado com o diagnostic 
das purpuras congenitas, evitando classifica-las de forma 
equivocada como PTI, pois implica tratamento diferente. Nas 
purpuras congenitas, o VPM e fator importante para o diag¬ 
nostico, como na sindrome de Wiskott-Aldrich (VPM dimi- 
nuido pela presenga de microplaquetas) ou sindrome de 
Bernard-Soulier (VPM aumentado pela presenga de macro- 
plaquetas) (Tabela 21). Medicagoes tambem causam trombo¬ 
citopenia (Tabela 22). 
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Tabela 20 Causas de trombocitopenia em pediatria 

Deficiencia de produgao Aumento de destruigao Sequestro Artefatos de tecnica 


Congenitas (raras) 

Anemia de Fanconi 

Sindrome de Bernard-Soulier 

Sindrome de Wiskott-Aldrich 
Trombocitopenia amegacariocitica 
Trombocitopenia com ausencia do radio 

Causas imunologicas Esplenomegalia Pseudotrombocitopenia 

Trombocitopenia imune/purpura Hemangioma Satelismo plaquetario 

trombocitopenica imunologica (PTI) gigante Plaquetas gigantes 

Doengas autoimunes; medicagoes (contador nao consegue 

Purpura pos-transfusional; trombocitopenia identificar como plaquetas, 

isoimune e aloimune neonatal subestimando sua contagem) 

Adquiridas 

Anemia aplastica 

Deficiencia de folato ou vitamina B12 
Infecgoes bacterianas; virais (sindrome 
da imunodeficiencia adquirida, hepatite 

C, rubeola, citomegalovirus, herpes 
simples) 

Medicamentos; neoplasias; radioterapia 
Toxoplasmose 

Causas nao imunologicas 

Anemia hemolitica microangiopatica cronica 

Cardiopatias congenitas e adquiridas 

Cateteres 

CIVD 

Coagulopatias 

Proteses 

Purpura trombocitopenica trombotica 

Sindrome hemolitico-uremica 

Sindrome de Kasabach-Merritt 

Periodo neonatal: aspiragao, disturbios 
metabolicos, fototerapia, hipertensao 
pulmonar persistente e pos- 
-exsanguinotransfusao 


CIVD: coagulagao intravascular disseminada. 

Fonte: Silva e Loggetto, 2014. 2 

Tabela 21 Classificagao das trombocitopenias hereditarias em fungao do tamanho das plaquetas 

Patologia Clfnica e laboratorio 


Morfologia: plaquetas pequenas - VPM diminuido 


Sindrome de Wiskott-Aldrich (SWA) 

Imunodeficiencia grave 

Eczema 

Defeito da proteina WAS 

Trombocitopenia ligada ao X: forma moderada da SWA 


Morfologia: plaquetas de tamanho normal - VPM normal 


Disturbio plaquetario familiar com predisposigao Propensao a evoluir para sindrome mielodisplasica ou LMA 
a LMA Plaquetas com disfungao 


Trombocitopenia amegacariocitica congenita Trombocitopenia hipomegacariocitica evoluindo para aplasia de medula ossea 


Trombocitopenia amegacariocitica com sinostose Sinostose radiulnar, com ou sem outras malformagoes 
radiulnar Possivel perda auditiva neurossensorial 



Megacariocitos ausentes ou reduzidos 

Trombocitopenia com ausencia do radio 

Aplasia bilateral do radio com ou sem outras malformagoes 

Trombocitopenia grave no 1 g ano de vida 

Diminuigao dos megacariocitos 


Morfologia: plaquetas grandes - VPM aumentado 


Sindrome de Bernard-Soulier 

Defeito do complexo glicoproteico (GP) Ib/IX/V 

TS prolongado 

Sangramentos 

Homozigotos: defeito de agregagao plaquetaria com ristocetina; plaquetas gigantes 
Heterozigotos: trombocitopenia moderada, agregagao com ristocetina normal; 
plaquetas grandes 

Sindrome velocardiofacial (DiGeorge) 

Defeito no coragao direito e palato 

Sindrome de Evans 

Imunodeficiencia das celulas T 


Doenga de von Willebrand MB tipo plaquetario Defeito de agregagao plaquetaria com ristocetina (hiper-reativa) 


Macrotrombocitopenia benigna do Mediterraneo Dismegacariocitopoese 


Trombocitopenia ligada ao X com diseritropoese Anemia 
Trombocitopenia-talassemia ligada ao X Sangramentos 



Defeito na sintese da cadeia de globina da beta-talassemia 

Displasia eritroide e mieloide 

Sindrome de Jacobsen 

Deficiencia mental, alteragoes cardiacas e faciais 

Aumento do numero de megacariocitos, micromegacariocitos 

Granulos nas plaquetas 

Sindrome de Paris-Trousseau 

Fenotipo mais leve que sindrome de Jacobsen 

Aumento do numero de megacariocitos, micromegacariocitos 

Granulos nas plaquetas 

Trombocitopenia relacionada ao MYH9 : 
Anomalia de May-Hegglin 

Sindrome de Sebastian 

Sindrome de Fechtner 

Sindrome de Epstein 

Doengas relacionadas a mutagao do gene MYH9 

Sangramentos, perda auditiva neurossensorial, glomerulonefrite e catarata 

Sindrome da plaqueta cinza 

Plaquetas palidas por ausencia ou redugao de granulos alfa 

Sindrome da plaqueta de Montreal 

Agregagao plaquetaria espontanea 

TS prolongado 

Tendencia ao sangramento 


Macrotrombocitopenia com expressao plaquetaria Tendencia moderada ao sangramento 
de glicoforina A Perda auditiva 

Presenga de glicoforina A na superficie das plaquetas 


VPM: volume plaquetario medio; LMA: leucemia mieloide aguda; TS: tempo de sangramento. 
Fonte: adaptada de Loggetto, 2014. 15 
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Tabela 22 Principals medicapoes que causam trombocitopenia 


Mecanismo imunologico 


Nivel 1 (deve preencher 
criterios 1 a 4)** 

Paracetamol*, alprenolol, aminoglutetimida, acido aminossalicilico, amiodarona, anfotericina B, 
anrinona, atorvastatina, cefalotina, clorotiazida, clorpromazina, cimetidina, danazol*, deferoxamina, 
diatrizoato de meglumina, diatrizoato sodico, diazepam, diazoxido, diclofenaco, dietilestilbestrol, 
difluormetilornitina, digoxina*, etambutol, haloperidol, heparina, indinavir, interferon-alfa, acido 
iopanoico, isoniazida, levamizol, litio, meclofenamato, mesalamina, meticilina, metildopa*, minoxidil, 
acido nalidixico, nafazolina, nitroglicerina, novobiocina, oxprenolol, pentoxifilina, piperacilina, 
quinidina*, quinino*, rifampicina*, sulfassalazina, sulfasoxazol, tamoxifeno, tiotixeno, tolmetina, 
trimetoprim-sulfametoxazol*, vancomicina 

Nivel 2 (deve preencher 
criterios 1 a 3)** 

Acetazolamida, ampicilina, captopril, carbamazepina*, clorpropamida*, fenitoina, fluconazol, 
glibenclamida, hidroclorotiazida*, ibuprofeno, ouro*, oxifenbutazona, oxitetraciclina, procainamida*, 
ranitidina*, sulindaco, ticlopidina 

Inibipao da produpao 

Alcool, anticonvulsivantes, benzeno e derivados, cloranfenicol, estrogeno, irradiapao ionizante e quimioterapicos 


* Medicamentos mais comuns que causam trombocitopenia autoimune. 

** Criterios de ni'vel de evidencia para associar a medicapao como causa de trombocitopenia: 

A medicapao precede a trombocitopenia, com normalizapao das plaquetas apos suspensao do medicamento. 

A unica medicapao utilizada antes da trombocitopenia foi o medicamento em questao. Com sua suspensao, as plaquetas normalizam. Mesmo utilizando outras 
medicapoes depois, as plaquetas mantem-se normais. 

Exclusao de outras causas de trombocitopenia. 

Novo contato com a medicapao em questao resulta mais uma vez em trombocitopenia. 

Fonte: adaptada de Thienelt e Calverley, 2009. 16 


Falsa trombocitopenia pode ocorrer em fungao do anticoagu- 
lante utilizado, uma vez que agregados plaquetarios podem 
ser formados na presenga de EDTA, resultando em pseudo- 
trombocitopenia (incidencia 0,1%). A coleta de sangue com 
citrato, ou mesmo com EDTA, desde que a leitura do exame 
seja imediata, elimina a possibilidade de pseudotrombocito- 
penia. A leitura da lamina do hemograma e importante para 
detecgao da pseudotrombocitopenia. 17 

Trombocitemia indica aumento do numero de plaquetas de 
causa desconhecida (trombocitemia essencial) e trombocitose 
ocorre quando existe uma causa para a plaquetose (secundaria 
ou reativa). Em pediatria, a trombocitose secundaria e mais fre- 
quente do que trombocitemia essencial (Tabela 23). A plaque¬ 
tose e classificada em leve (> 500.000 a 700.000/mm 3 ), mode- 
rada (> 700.000 a 900.000/mm 3 ), grave (> 900.000 a 
1.000.000/mm 3 ) e extrema (acima de 1.000.000/mm 3 ). 18 

Fisiologia da hemostasia 

0 sistema hemostatico e composto por uma serie de eventos 
integrados que envolvem vasos sanguineos, plaquetas, fatores 
de coagulagao, anticoagulantes naturais e proteinas da fibrino- 
lise. A resposta primaria da hemostasia (endotelio e plaque¬ 
tas), apos uma lesao vascular, resulta na formagao de urn trom- 
bo plaquetario de efeito hemostatico transitorio. A partir do 
entotelio lesado, ocorre exposigao de colageno tipo I e III, se- 
guido de ligagao do fator de von Willebrand, que e responsavel 
pela adesao e posterior agregagao plaquetaria. A ativagao se- 
quencial dos fatores de coagulagao (fase secundaria ou de coa¬ 
gulagao sanguinea) resulta na formagao de uma rede de fibrina 
que reforga esse trombo, coibindo de forma definitiva a perda 
sanguinea decorrente da lesao vascular. Os anticoagulantes 
naturais controlam a agao dos fatores coagulantes, evitando 
que a geragao de trombina seja excessiva, impedindo, assim, a 
oclusao vascular. Os anticoagulantes naturais de maior rele- 
vancia fisiologica sao o inibidor da via do fator tecidual (tissue 


Tabela 23 Principals causas de trombocitose em 
pediatria 


Primaria 

Secundaria 

Contagem plaquetaria > 
I.OOO.OOO/mm 3 

Geralmente contagem 
plaquetaria < 800.000/mm 3 

Morfologia das plaquetas: 
dismorficas, grandes ou 
pequenas 

Morfologia das plaquetas: 
grandes, sem dismorfismo 

Sindromes mieloproliferativas 
(raras): policitemia vera, 
trombocitemia essencial, 
leucemia mieloide cronica 

Infecpoes (37 a 78% dos casos) 

Anemias ferropriva e hemolitica 
(3,7 a 12%) 


Doenpas inflamatorias cronicas: 
doenpa inflamatoria intestinal, 
artrite reumatoide juvenil, 
poliarterite nodosa e doenpa de 
Kawasaki (2 a 9%) 


Lesao tecidual: traumas, 
cirurgias ou queimaduras 
(3,3 a 21%) 


Neoplasias: hepatoblastoma 
(1 a 3%) 


Esplenectomia 


Medicamentos: corticosteroides 
e alcaloides da vinca 


Fonte: Silva e Loggetto, 2014. 2 


factor pathway inhibitor - TFPI), a proteina C, a proteina Sea 
antitrombina. A coagulagao deve estar integrada a fibrinolise, 
permitindo que ocorra a dissolugao do coagulo de fibrina e a 
manutengao da hemostasia. O desequilibrio na hemostasia por 
alteragoes de urn de seus componentes pode resultar no apare- 
cimento de doengas hemorragicas ou tromboticas. 3 ’ 619 

Apresentagao clinica e tipo de sangramento 
As alteragoes do numero ou da fungao plaquetaria, e menos 
comumente a telangiectasia hemorragica hereditaria ou a des- 
fibrinoginemia, expressam-se predominantemente por san- 
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gramentos mucosos e cutaneos de intensidade variavel, como 
epistaxe, sangramento gengival e menorragia. 619 Sangramen- 
tos no coto umbilical ou o atraso na cicatrizagao de ferimentos 
sugere deficiencia de fator XIII. 6 E importante tambem estar 
ciente de que sangramentos localizados podem decorrer de 
outros problemas nao relacionados a coagulagao, por exemplo, 
epistaxe unilateral resultante de trauma local. 6 

A purpura corresponde ao extravasamento de hemacias 
dos vasos para pele ou tecido celular subcutaneo. Diversos 
mecanismos podem estar envolvidos na sua formagao, como 
fragilidade capilar, alteragoes da hemostasia e aumento da 
pressao do sangue circulante nos capilares. Em relagao ao seu 
tamanho, pode ser classificada como petequia (menor que 2 
mm de diametro), purpura (entre 2 mm e 1 cm de diametro) e 
equimose (maior que 1 cm de diametro). 19 

As manifestagoes clinicas das coagulopatias por deficiencia 
de fatores de coagulagao sao variadas e incluem hemartrose, 
hematoma, hematuria, sangramento no sistema nervoso cen¬ 
tral e no periodo pos-operatorio. 19 

A forma aguda da coagulagao intravascular disseminada 
(CIVD) representa uma ativagao maciga da coagulagao com 
consumo exacerbado de fatores de coagulagao, plaquetas e de 
fatores anticoagulantes. Na sua forma cronica, ha uma ativa¬ 
gao constante da coagulagao, com menos intensidade e com 
compensagao variavel das deficiencias dos fatores consumi- 
dos nesse processo. 0 quadro clinico da CIVD depende da 
doenga de base que a determinou e caracteriza-se por sangra¬ 
mentos especialmente na CIVD aguda, que podem se mani- 
festar como hematomas, sangramentos simultaneos nos lo¬ 
cals de pungao venosa ou feridas operatorias, alem de 
fenomenos tromboticos e tromboembolicos variados. 19 

As alteragoes da hemostasia na doenga hepatica sao decor- 
rentes da colestase (interfere na absorgao da vitamina K pelo 
trato gastrointestinal); da deficiencia de sintese; da hiperten- 
sao portal; da diminuigao da depuragao de fatores de coagula¬ 
gao ativados; da redugao da depuragao das toxinas provenien- 
tes do trato gastrointestinal; e da trombocitopenia nos 
pacientes com hiperesplenismo secundario a hipertensao 
portal. 19 

As consideragoes diagnosticas para o neonato com sangra¬ 
mento sao diferentes daquelas das criangas maiores e adoles- 
centes. Alem disso, e importante levar em conta as diferengas 
dos valores normais para essa faixa etaria na selegao e na in- 
terpretagao dos exames laboratoriais de investigagao da he¬ 
mostasia. 6 

Avaliagao laboratorial da hemostasia 
Na interpretagao das provas de coagulagao, devem ser sempre 
considerados a correlagao clmico-laboratorial, os resultados 
de exames anteriormente realizados e os fatores associados, 
como doengas, uso recente ou atual de medicamentos (espe¬ 
cialmente drogas antiplaquetarias, anticoagulantes e antifibri- 
noliticas), antecedentes pessoais de hemorragias ou equimo- 
ses em locais nao caracteristicos de traumas, antecedentes 
familiares de hemorragias ou tromboses e a presenga de dis- 
turbios menstruais. 3 


Os cuidados e as informagoes sobre o metodo de coleta 
(garroteamento prolongado, dificuldade de acesso venoso, 
etc.) e o tempo entre a coleta e a realizagao do exame laborato¬ 
rial interferem nos resultados, caso as normas padronizadas 
nao sejam obedecidas durante o processamento. 3 

Na avaliagao inicial da hemostasia, o tipo de exame labora¬ 
torial a ser solicitado difere dependendo da clinica e da fase de 
coagulagao a ser estudada, conforme listado a seguir. 

Coagulagao prim aria 3 ’ 6 ’ 20 ’ 21 

• Contagem de plaquetas, volume medio plaquetario e avalia¬ 
gao morfologica plaquetaria. 

• Tempo de sangramento (tecnica de Duke, na orelha; tecnica 
de Ivy, no antebrago): teste de baixa sensibilidade e reprodu- 
tibilidade. Esse teste pode estar prolongado nos defeitos fun- 
cionais plaquetarios, congenitos e adquiridos (medicamen¬ 
tos, uremia, cardiopatia congenita cianotica), na doenga de 
Von Willebrand, nas vasculites e nas desordens do tecido con- 
juntivo. 

• Agregagao plaquetaria, com utilizagao de urn agente agonista 
como ristocetina, adrenalina, noradrenalina, ADP e ATP: ava- 
lia a fungao plaquetaria. 

• Citometria de fluxo: quantificagao das glicoproteinas da 
membrana plaquetaria. 

• Microscopia eletronica: avaliagao da ultraestrutura anatomi- 
ca das plaquetas. 

• PFA-100 ( plateletfunction analyzer ): tern sido utilizado para a 
determinagao laboratorial da fungao plaquetaria in vitro sob 
uma metodologia de alto fluxo, capaz de uma avaliagao rapi- 
da e simples, eliminando em grande parte os fatores interfe- 
rentes observados na agregometria convencional. Consiste 
em medir o tempo necessario para a formagao de urn tampao 
plaquetario na presenga de uma membrana sintetica, permi- 
tindo determinar o nivel da fungao plaquetaria. Nao e sensi- 
vel para avaliagao de disturbios vasculares e do colageno. 

Coagulagao secundaria e avaliagao 
da formagao de fibrina 36 ’ 20 ’ 21 

• Tempo parcial de tromboplastina ativado (TTPA): avalia a via 
intrinseca da coagulagao (fatores XII, XI, IX, VIII, X, V, II e I). 
Deve-se interpretar o resultado da relagao entre o paciente e o 
controle do dia. E utilizado para monitoramento da terapia 
com heparina nao fracionada. 

• Tempo de protrombina (TP), atividade da protrombina (AP) e 
indice normatizado internacional de corregao de cada reagen- 
te (INR): avalia a via extrinseca da coagulagao (fatores VII, X, 
V, II e I). Deve-se interpretar valorizando o INR. Prolonga- 
mento do TP, alem dos valores de referenda, geralmente nao 
e observado ate que o nivel funcional de urn desses fatores es- 
teja menor que 30% ou o fibrinogenio esteja abaixo de 100 
mg/dL. TP prolongado isoladamente pode refletir deficiencia 
grave do fator VII. Esse teste tambem e util para o monitora¬ 
mento do efeito de anticoagulantes cumarinicos. 

• Tempo de trombina (TT): mede a formagao do coagulo apos a 
adigao de trombina ao sangue citratado. Encontra-se alterado 
nas deficiencias ou anormalidades do fibrinogenio, na pre- 
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senga de produto de degradagao do fibrinogenio/fibrina, nas 
paraproteinemias e na presenga de algum inibidor de reagao, 
mais comumente a heparina nao fracionada. 

• Fibrinogenio: dosagem quantitativa. 

• Dosagem de fatores especfficos da coagulagao. 

Atividade fibrinoh'tica, estabilidade da fibrina e 
regulaQao/ativaQao da coagulagao 3 ’ 6 ’ 20 ’ 21 

• Tempo de Use da euglobina: diminufdo quando ocorre au- 
mento da atividade do plasminogenio ou da plasmina. 

• Atividade do plasminogenio. 

• Alfa-2-antiplasmina. 

• Produtos de degradagao da fibrina: quando aumentado reflete 
a formagao intravascular de fibrina. 

• Dfmero-D plasmatico: quando aumentado reflete a formagao 
intravascular de fibrina. 

• Protefna C. 

• Protefna S. 

• Antitrombina. 

• Fator IV plaquetario: protefna liberada a partir dos granulos 
alfaplaquetarios e com alta afinidade pela heparina, inibindo 
a atividade da antitrombina. 

Estudo das tromboses 36 ’ 2021 

• Anticorpos antifosfolfpides (anticorpos anticardiolipina, anti- 
coagulante lupico, etc.): aumentam o risco de trombose arte¬ 
rial. Podem estar associados com disturbios autoimunes, 
doengas infecciosas, deficiencias imunes adquiridas, maligni- 
dades hematologicas, disturbios linfoproliferativos, etc. 

• Protefna C. 

• Protefna S. 

• Antitrombina. 

• Homocistefna: aumentada, eleva o risco de trombose. 

• Fator V de Leiden (resistencia a protefna C ativada). 

• Mutagao do gene da protrombina. 

• Fibrinogenio: certas disfibrinogenemias aumentam o risco de 
trombose venosa. 

Os testes de triagem iniciais habitualmente utilizados para 
avaliagao dos disturbios hemorragicos incluem hemograma 
com contagem plaquetaria, TP, TTPA e TT. Quando os tempos 
desses testes estiverem alterados, devem ser retestados com 
mistura com plasma de indivfduo normal-controle. Caso os re- 
sultados normalizem, e indicativo de deficiencia de fator de 
coagulagao, e quando ainda persistem prolongados, sugere-se 
pesquisar a presenga de inibidores. 3 

A Tabela 24 descreve os testes laboratoriais inicialmente 
utilizados na investigagao dos disturbios agudos da hemosta¬ 
sia e as condigoes clfnicas que podem estar associadas. 20 


Tabela 24 Testes laboratoriais de primeira linha utilizados 
na investigagao dos disturbios agudos da hemostasia 

TP TTPa TT Fibrinogenio CP Condigao clfnica 

N N N N N Hemostasia normal 


Alteragao na fungao 
plaquetaria 

Deficiencia do fator XIII 

Disturbio vascular da 
hemostasia 

Deficiencia leve de 
fator da coagulagao 

Doenga de Von 
Willebrand leve 


Disturbios da fibrinolise 


P N N N N Deficiencia do fator VII 

Anticoagulagao oral 

Anticoagulante lupico 
(alguns reagentes) 

Deficiencia leve dos 
fatores II, V ou X 

N P N N N Deficiencia dos fatores 

VIII, IX, XI, XII 

Deficiencia da pre- 
-calicreina 

Deficiencia do 
quininogenio de alto 
peso molecular 

Anticoagulante 

circulante 


Deficiencia leve dos 
fatores II, V ou X 

P P N N N Deficiencia de vitamina 

K 


Anticoagulantes orais 

Deficiencia dos fatores 
II, V ou X 

Deficiencia multipla 
de fatores (p.ex., na 
insuficiencia hepatica) 

Deficiencia combinada 
dos fatores V e VIII 


P P P N ou N Grande quantidade de 

anormal heparina 

Doenga hepatica 

Disturbio/deficiencia 
do fibrinogenio 

Inibigao da 
polimerizagao da 
fibrina 


Hiperfibrinolise 


N 

N 

N 

N 

D 

Trombocitopenia 

P 

P 

N 

N ou 
anormal 

D 

Transfusao maciga 

Doenga hepatica 

P 

P 

P 

D 

D 

Coagulagao 

intravascular 

disseminada 


Doenga hepatica aguda 


TP: tempo de protrombina; TTPa: tempo parcial de tromboplastina 
ativado; TT: tempo de trombina; CP: contagem de plaquetas; N: normal; P: 
prolongado; D: diminui'do. 

Fonte: Laffan e Manning, 2012. 20 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Interpretar as series vermelha, branca e plaquetaria na 
avaliagao do sangue periferico, descrevendo sua 
variagao de acordo com faixa etaria, fatores biologicos 
e outros fatores externos envolvidos. 

• Identificar as alteragoes qualitativas e quantitativas 
celulares que podem ser observadas no hemograma e 
suas correlagoes com a historia clinica e o exame fisico, 
fundamentals para o raciocinio clfnico e a construgao 
das hipoteses diagnosticas. 

• Interpretar as provas de coagulagao, levando em 
consideragao as limitagoes dos testes de hemostasia, 
os resultados de exames laboratoriais anteriormente 
realizados, os antecedentes pessoais e familiares de 
sangramento ou trombose, a presenpa de fatores 
externos ou doenpas associadas e sua correlagao com 
o quadro clfnico do paciente. 
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Introdugao 

0 eritrocito maduro e uma celula anucleada com uma mem- 
brana celular envolvendo moleculas de hemoglobina (Hb) 
densamente compactadas em seu interior. Essas celulas sao 
produzidas na medula ossea e, no estagio de reticulocitos, sao 
liberadas para viver em media 120 dias na circulagao. Sao pro- 
duzidos diariamente em torno de 10 12 novos eritrocitos por 
meio de processo complexo e regulado de eritropoese. 1 ’ 2 

A eritropoetina regula a eritropoese de acordo com a ten- 
sao de oxigenio nos tecidos dos rins. A produgao de eritro¬ 
poetina, portanto, aumenta quando a Hb, por algum motivo 
metabolico ou estrutural, e incapaz de liberar oxigenio nor- 
malmente, quando o oxigenio atmosferico esta baixo ou 
quando ha disfungao cardiaca, pulmonar ou lesao na circula¬ 
gao renal que afete a liberagao de oxigenio ao rim. 2 

As moleculas da Hb sao compostas de quatro cadeias poli- 
peptidicas, sendo dois pares de cadeias iguais, cada qual liga- 
da ao heme, que, por sua vez, contem urn atomo de ferro. 

Na vida fetal, antes da 8 a semana, predominam as hemo- 
globinas embrionarias e, apos esse periodo, a hemoglobina 
fetal (duas cadeias alfa e duas cadeias gama). A partir do nas- 
cimento, a Hb fetal decresce progressivamente, sendo substi- 
tuida paulatinamente pela Hb A. Na vida adulta, cerca de 
95% da Hb presente nos eritrocitos sao do tipo At (duas ca¬ 
deias alfa e duas cadeias beta) e o restante e constituido pela 
Hb A2 (duas cadeias alfa e duas cadeias delta) e/ou fetal (Hb 
F). Essa transigao decorre da maior ou menor produgao das 
diversas cadeias de globina ao longo da evolugao intra e ex- 
trauterina. 13 

Mutagoes na molecula da Hb podem causar alteragoes de 
sua solubilidade ou estabilidade, levando a uma sobrevida 
menor das hemacias circulantes. 1 

0 eritrocito possui varias enzimas, como aquelas que o pro- 
tegem dos insultos oxidativos, ou seja, catalase, peroxidase de 
glutationa, superoxido dismutase, meta-hemoglobina reduta- 
se e redutase de glutationa. As duas principais vias metaboli- 
cas em operagao nos eritrocitos sao a glicolise anaerobica (via 


de Embden-Meyerhof) e a via da pentose fosfato. A via da gli¬ 
colise anaerobica e utilizada para reduzir a meta-hemoglobina 
(FE 3+ ) para a forma usual da Hb Fe 2+ , alem de disponibilizar as 
moleculas de ATP para fornecimento de energia para as bom¬ 
bas de sodio, potassio e calcio. A via da pentose fosfato atua 
principalmente inativando o peroxido de hidrogenio, que tern 
intenso potencial oxidativo e, por conseguinte, lesivo para as 
moleculas intraeritrocitarias. 

As celulas senescentes sao removidas pelos macrofagos do 
sistema reticuloendotelial, presentes no bago, na medula os¬ 
sea e no figado. 1 

A molecula de Hb presente nos eritrocitos tern a fungao de 
transporte de oxigenio e de gas carbonico. Para que a Hb esteja 
em contato estreito com os tecidos e para o sucesso das trocas 
gasosas, o eritrocito deve ser capaz de passar repetidamente 
atraves da microcirculagao, manter a Hb na forma reduzida 
(ferrosa) e manter o equilibrio osmotico, apesar da alta con- 
centragao da proteina (Hb) na celula. 12 

Ao nascimento, os recem-nascidos a termo e pre-termo 
sao policitemicos, eritroblastemicos, hipervolemicos, hiper- 
sideremicos e apresentam altos niveis de Hb e hematocrito. 0 
volume corpuscular medio dos eritrocitos tambem e elevado 
no recem-nascido. Apos as primeiras respiragoes no periodo 
pos-natal, ocorre aumento importante da pressao arterial de 
oxigenio, inibindo a produgao de eritropoetina. Aliada a pro¬ 
dugao eritrocitaria diminuida, a vida media da hemacia fetal 
e em torno de 90 dias. Os valores da Hb diminuem progressi¬ 
vamente ate que a necessidade de oxigenio tecidual seja 
maior do que aquela que a Hb circulante possa fornecer. As- 
sim, com a diminuigao da oxigenagao, os rins respondem au- 
mentando a produgao de eritropoetina. A Hb mais baixa na 
anemia fisiologica ocorre entre 6 e 12 semanas de idade pos- 
-natal, quando as concentragoes de Hb nos recem-nascidos a 
termo, de peso adequado para idade gestacional, atingem va¬ 
lores entre 9,5 e 11 g/dL. Essa anemia e fisiologica, do tipo 
normocromica e normocitica, refletindo o ajuste hematologi- 
co desse periodo da vida. 3 4 
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Definigao e epidemiologia 

Anemia e definida pela redugao da concentragao de Hb e/ou 
massa eritrocitaria, com variagoes de acordo com a idade, o 
sexo, a raga e a altitude em relagao ao nivel do mar. 3 4 Em ge- 
ral, o limiar para definigao de anemia e o hematocrito (Ht) ou 
a Hb abaixo de dois desvios padrao da media da populagao 
normal. 3 

Na Tabela 1, estao descritos os indices hematimetricos con- 
forme idade e sexo. 5 

A prevalencia da anemia nos Estados Unidos, nas criangas 
menores de 5 anos, no periodo de 2000 a 2009, variou de 
14,4% a 11,8%. 6 

Mujica-Coopman et al. publicaram, em 2015, revisao siste- 
matica sobre a prevalencia da anemia na America Latina e Ca- 
ribe e verificaram que, na Guatemala, no Brasil, na Republica 
Dominicana e na Bolivia, a anemia foi identificada como mo- 
derado problema de saude publica, com prevalencia variando 
de 21,4 a 38,3%. No Panama e no Haiti, a anemia foi conside- 
rada como urn grave problema de saude publica, com preva¬ 
lencia de 40% e 45,5%, respectivamente. As mais baixas taxas 
de anemia foram encontradas no Chile (4%), na Costa Rica 
(4%), na Argentina (7,6%) e no Mexico (19,9%). 7 

No Brasil, em 2006, a Pesquisa Nacional de Demografia e 
Saude da Crianga e da Mulher (PNDS) demonstrou prevalen¬ 
cia de 20,9% de anemia nas criangas de 6 a 59 meses, sendo 
que na Regiao Nordeste ocorreu a maiorfrequencia (25,5%). 8 

Classificapao e causas das anemias 

As anemias podem ser classificadas do ponto de vista fisiologi- 
co e morfologico. Sao frequentemente utilizadas ambas as 
abordagens no diagnostic diferencial das anemias e muitas 
vezes mais de urn mecanismo podem estar envolvidos. 34 


A anemia pode ser categorizada do ponto de vista fisiologi- 
co em alteragoes na produgao efetiva dos eritrocitos, na qual a 
taxa de produgao esta diminuida, e nos disturbios em que ha 
destruigao ou perda de eritrocitos (Tabela 2). 3 ’ 4 ’ 910 

A classificagao morfologica (Tabela 3) baseia-se no volume cor¬ 
puscular medio (VCM), segundo o qual as anemias podem ser di- 
vididas em microciticas (VCM abaixo do normal para sexo e idade), 
macrociticas (VCM acima do valor esperado para sexo e idade) e 
normocitica (VCM dentro dos valores da normalidade). 3 ’ 4910 

A anemia que ocorre no periodo neonatal e decorrente de 
hemorragia, hemolise e hematopoese deficiente. Nas anemias 
por hemorragia, encontra-se historia de sangramento no neo- 
nato ou acidente obstetrico. A anemia pode ainda ser determi- 
nada por coagulagao intravascular disseminada (CIVD), trom- 
bocitopenias e doenga hemorragica do recem-nascido. A 
hemolise geralmente e consequente a alteragoes de membra- 
na eritrocitaria, incompatibilidade sanguinea materno-fetal, 
defeitos enzimaticos e hemoglobinopatias. 411 

Diagnostico clinico 

A abordagem inicial do paciente com anemia inclui a anamne- 
se e o exame fisico detalhados, visando a identificar sua possi- 
vel etiologia. A presenga das manifestagoes clinicas esta rela- 
cionada a velocidade e a intensidade de instalagao da anemia, 
a idade em que a anemia ocorre e a curva de dissociagao do 
oxigenio da hemoglobina. 2 

A maioria das criangas com anemia leve nao apresenta si- 
nais ou sintomas. Algumas criangas podem apresentar sinais/ 
sintomas gerais, como palidez das mucosas, fadiga, cansago, 
anorexia e irritabilidade. 3 ’ 4910 

A palidez possui pobre sensibilidade em predizer anemia 
leve, mas correlaciona-se bem com anemia grave. 6 Estudo rea- 


Tabela 1 Valores da media e do limite inferior da normalidade para hemoglobina, hematocrito, VCM e CHCM de acordo 
com a idade e o sexo 


Idade 

Hb (g/dL) 


Ht (%) 


VCM (fL) 


CHCM (g/dL) 


Media 

-2DP 

Media 

-2DP 

Media 

-2DP 

Media 

-2DP 

RNT 

18,0 

15,0 

58 

45 

108 

98 

33 

30 

1 semana 

17,0 

13,5 

54 

42 

107 

88 

33 

28 

2 semanas 

16,0 

12,5 

52 

39 

105 

86 

33 

28 

1 mes 

14,0 

10,0 

43 

31 

104 

85 

33 

29 

2 meses 

11,5 

9,0 

35 

28 

96 

77 

33 

29 

3 a 6 meses 

11,5 

9,5 

35 

29 

91 

74 

33 

30 

6 a 24 meses 

12,0 

10,5 

36 

33 

78 

70 

33 

30 

2 a 6 anos 

12,5 

11,5 

37 

34 

81 

75 

34 

31 

6 a 12 anos 

13,5 

11,5 

40 

35 

86 

77 

34 

31 

12 a 18 anos 

Feminino 

14,0 

12,0 

41 

36 

90 

78 

34 

31 

Masculino 

14,5 

13,0 

43 

37 

88 

78 

34 

31 

18 a 49 anos 

Feminino 

14,0 

12,0 

42 

37 

90 

80 

34 

31 

Masculino 

16,0 

13,0 

47 

40 

90 

80 

34 

31 


RNT: recem-nascido a termo; Hb: hemoglobina; Ht: hematocrito; VCM: volume corpuscular medio; CHCM: concentragao da hemoglobina corpuscular media; 
DP: desvio padrao. 

Fonte: adaptada de Bugnara et al., 2009; 3 e Barone, 2006. 5 
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Tabela 2 Algumas causas de anemia segundo a classificagao fisiologica 

Deficiencia de produgao Eritropoese inefetiva Destruigao aumentada 


Aplasia da medula ossea adquirida e 
congenita 

Infiltragao por neoplasias 

Osteopetrose 

Mielofibrose 

Doenga renal cronica 

Hipotireoidismo 

Hipopituitarismo 

Insuficiencia pancreatica 

Doengas inflamatorias cronicas 

Ma nutrigao proteica 

Hemoglobinas mutantes com afinidade 

diminuida pelo oxigenio 


Deficiencia de ferro, acido folico e vitamina 
B12 

Anemias sideroblasticas 

Sindromes talassemicas 

Anemias hereditarias do metabolismo dos 

folatos 

Anemias deseritropoeticas primarias 
Protoporfirias eritropoeticas 


Defeitos de membrana eritrocitaria 
Defeitos no metabolismo eritrocitario 
Defeitos na hemoglobina (estruturais e de 
sintese) 

Anemia mediada por anticorpos 
Infecgoes 

Hemoglobinuria paroxistica noturna 
Medicamentos 

Dano mecanico ou termico ao eritrocito 


Fonte: adaptada de Bugnara et al., 2009; 3 e Campanaro e Chopard, 2014. 4 


Tabela 3 Algumas causas de anemia, segundo a classificagao morfologica 

Anemias microcfticas Anemias macrocfticas Anemias normociticas 


Deficiencia de ferro 

Intoxicagao pelo chumbo 

Sindromes talassemicas 

Anemias sideroblasticas 

Doenga inflamatoria cronica 

Algumas anemias hemoliticas congenitas 

com hemoglobina instavel 


Deficiencia de vitamina B12 e acido folico 

Anemia responsiva a tiamina 

Aplasia medular congenita ou adquirida 

Infiltragao da medula ossea por neoplasias 

Anemias deseritropoeticas 

Doenga hepatica 

Hipotireoidismo 

Medicamentosa (valproato, imunossupressores, 
etc.) 

Sindromes mielodisplasicas 


Anemias hemoliticas congenitas 
Anemias hemoliticas adquiridas 
(mediadas por anticorpos, secundarias a 
infecgoes agudas e microangiopaticas) 
Perda sanguinea aguda 
Doenga renal cronica 
Hiperesplenismo 

Infiltragao medular por neoplasias 
Aplasia da medula ossea congenita ou 
adquirida 


Fonte: adaptada de Bugnara et al., 2009; 3 e Campanaro e Chopard, 2014. 4 


lizado por Luby et al. demonstrou que a palidez de conjuntiva, 
lingua, maos e leito ungueal apresentou 93% de sensibilidade 
e 57% de especificidade no diagnostico de anemia em pacien- 
tes cuja hemoglobina era menos que 5 g/dL. A sensibilidade 
diminuia para 66% quando o nivel de hemoglobina estava en- 
tre 5 e 8 g/dL. 12 

Dependendo da intensidade e da velocidade de instalagao 
da anemia, ocorre hipercinese circulatoria, com taquicardia, 
pulso amplo, cardiomegalia e presenga de sopro sistolico. 3 ’ 4 ’ 910 

Alguns aspectos na historia clinica da crianga com anemia 
podem estar associados com causas especificas e podem auxi- 
liar no diagnostico, conforme descrito a seguir. 3 611 

Idade 

Nos neonatos, a anemia e geralmente resultante de perda san- 
gumea, isoimunizagao, anemia hemolitica congenita ou infec- 
gao congenita. 

A prematuridade predispoe ao desenvolvimento precoce 
de deficiencia de ferro; anemia detectada entre o 3 e e o 6 e mes 
sugere hemoglobinopatia. 

Em recem-nascido a termo, com peso adequado para idade 
gestacional, com idade inferior a 6 meses, e improvavel ocor- 
rer anemia por deficiencia nutricional do ferro. 

Causas adquiridas de anemia sao mais provaveis nas criangas 
de mais idade, especialmente a anemia por deficiencia de ferro. 

Sexo 

Algumas causas de anemia hereditaria sao ligadas ao cromos- 
somo X, como a deficiencia de glicose-6-fosfato desidrogena- 
se (G6PD) e a deficiencia de piruvatoquinase. 


Raga/etnia 

Hemoglobina S e C sao mais comuns em negros e populagoes 
hispanicas. 

As sindromes talassemicas sao mais comuns em indivi- 
duos oriundos do Mediterraneo e do sudeste asiatico. 

Sinais/sintomas 

Mudangas na coloragao da urina e ictericia sugerem anemia 
hemolitica. 

Sangramento nas fezes, hematemese, epistaxe importante 
ou perda menstrual excessiva sugerem anemia por perda san- 
guinea e/ou deficiencia de ferro. 

Atraso no desenvolvimento neuropsicomotor pode estar 
associado com deficiencia de ferro, deficiencia de vitamina 
B12 e acido folico e com anemia de Fanconi. 

Sintomas infecciosos, como febre ou tosse, e aplasia secun¬ 
daria a hepatite sugerem etiologia infecciosa da anemia. 

Fatores dieteticos 

Dieta pobre em ferro, vitamina B12, acido folico e outros oli- 
goelementos sugerem anemia carencial. 

Introdugao de leite de vaca antes do l e ano de vida sugere 
anemia por deficiencia de ferro. 

Historia de pica, geofagia ou pagofagia sugere presenga de 
deficiencia de ferro. 

Historia previa de anemia e historia familiar 
Episodios previos de anemia sugerem hereditariedade. 

Anemia em paciente que previamente tinha avaliagao labo- 
ratorial documentada normal sugere etiologia adquirida. 
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Hiperbilirrubinemia no periodo neonatal sugere etiologia 
hemolftica. 

Microcitose ao nascimento sugere perda intrauterina croni- 
ca ou sindrome talassemica. 

Familiares com historic de icterfcia, calculos de vesfcula 
ou esplenomegalia sugerem anemia hemolftica hereditaria. 

Medicamentos e exposigao a agentes toxicos 
Anemia apos exposigao a medicamentos oxidantes ou fava su¬ 
gere anemia por deficiencia de G6PD. 

0 uso de fenitoina pode induzir a anemia macrocftica. 

A exposigao a cloranfenicol e agentes imunossupressores 
pode determinar anemia aplastica. 

0 uso de anti-inflamatorios nao hormonais (AINH) ou aci- 
do acetilsalicilico (AAS) podem favorecer as perdas sanguf- 
neas. 

Doengas de base associadas 

Doenga renal, neoplasias malignas, doengas inflamatorias/ 

autoimunes podem estar associadas com anemia. 

Exame fisico 

Alem da historia clfnica, o exame fisico minucioso do paciente 
com anemia tambem pode fornecer algumas orientagoes em 
relagao a causa da anemia, conforme listado a seguir. 3 910 

Pe/e 

• Hiperpigmentagao: anemia de Fanconi; 

• purpura, petequia: anemia hemolftica autoimune com trom- 
bocitopenia, sindrome hemolftico-uremica, aplasia de medu- 
la ossea e infiltragao da medula ossea; 

• icterfcia: anemia hemolftica e hepatite; 

• hemangioma cavernoso: anemia hemolftica microangiopatica; 

• ulceras em membros inferiores: hemoglobinopatia S, hemo- 
globinopatia C e talassemia. 

Face 

• Fronte, malar e maxilar proeminentes: anemias hemolfticas 
congenitas, talassemia maior, deficiencia grave de ferro. 

Olhos 

• Micrognatia: anemia de Fanconi; 

• tortuosidade da conjuntiva e tortuosidade ou microaneuris- 
mas dos vasos retinianos: hemoglobinopatias S e C; 

• catarata: deficiencia de G6PD, galactosemia com anemia he¬ 
molftica no periodo neonatal; 

• hemorragia vitrea: hemoglobinopatia C; 

• hemorragia retiniana: anemia cronica e grave; 

• edema palpebral: mononucleose infecciosa, enteropatia ex- 
sudativa com deficiencia de ferro, insuficiencia renal; 

• cegueira: osteopetrose. 

Boca 

• Glossite: deficiencia de vitamina B12 e deficiencia de ferro; 

• queilite angular: deficiencia de ferro. 


Torax 

• Ausencia unilateral da musculatura peitoral: sindrome de Po¬ 
land. 

Mao 

• Polegar trifalangico: aplasia de serie vermelha; 

• hipoplasia da eminencia tenar: anemia de Fanconi; 

• unhas em forma de colher: deficiencia de ferro; 

• unhas distroficas: disceratose congenita. 

BaQO 

• Esplenomegalia: anemia hemolftica congenita, leucemia, lin- 
foma, infecgao aguda e hipertensao portal. 

Sistema nervoso central 

• Irritabilidade, apatia: deficiencia de ferro; 

• ataxia: deficiencia de vitamina B12; 

• acidente vascular cerebral: anemia falciforme. 

Diagnostics laboratorial 

Os exames laboratoriais devem ser direcionados pela anamne- 
se e pelo exame fisico. 0 exame do sangue periferico (hemo- 
grama) e a contagem de reticulocitos sao os procedimentos 
mais uteis para avaliagao laboratorial inicial do paciente com 
anemia. Antes da leitura da lamina, e importante avaliar dis- 
tensao, fixagao e coloragao, alem de verificar se nao ha artefa- 
tos produzidos pelo excesso de anticoagulante ou por estoca- 
gem prolongada. 13 

Na analise do eritrograma, deve ser considerada sua avalia¬ 
gao quantitativa e morfologica, conforme elencado a seguir. 31316 

Avaliagao quantitativa do eritrograma 
Ht e a proporgao do volume da amostra que e ocupada pelos 
eritrocitos. Seu resultado e expresso em porcentagem. No mi- 
cro-hematocrito, ha retengao de plasma (1 a 4%), conduzindo 
a diluigao da amostra e resultando em redugao de 1 a 2 pontos 
abaixo da sua medida real. 

0 Ht pode estar reduzido pela utilizagao de anticoagulante 
em excesso, conduzindo, assim, a desidratagao dos eritrocitos. 
Situagoes que aumentam o volume plasmatico, como gravi- 
dez, insuficiencia renal, insuficiencia cardfaca e decubito pro- 
longado, tambem podem levar a redugao do Ht. 

A concentragao da Hb e dosada por metodo colorimetrico 
ou espectrofotometrico (resultado expresso em g/dL). 

A hematimetria (contagem de eritrocitos) e realizada por 
metodo automatico, fornecendo resultados mais precisos. E 
realizada em sangue total dilufdo em meio isotonico. 

0 volume corpuscular medio (VCM) avalia o tamanho me¬ 
dio do eritrocito, e seu resultado e expresso em picogramas. 

A concentragao de hemoglobina corpuscular media (CHCM) 
representa a concentragao media de HB por eritrocito, com re¬ 
sultado expresso em mg/dL ou em porcentagem. E a base da 
cromia da hemacia. Seu limite superior e de 36 mg/dL, consi- 
derando que concentragoes maiores tendem a cristalizagao, 
exceto no caso de pacientes com diagnostic de esferocitose. 
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A amplitude de variagao no tamanho das hemacias (RDW) 
tem valor de referencia entre 11,5 e 14,5%. Esse valor pode va- 
riar de acordo com o tipo de contador automatico utilizado. 
Esta dentro da normalidade nos tragos alfa e betatalassemicos 
e encontra-se aumentado na deficiencia de ferro, na doenga 
da hemoglobina H e na SB talassemia. 

A contagem de reticulocitos representa o numero de eritro- 
citos imaturos no sangue periferico. Deve ser corrigida de 
acordo com a formula: contagem de reticulocitos corrigida = 
contagem de reticulocitos do paciente x Ht do paciente/Ht 
normal para idade, sexo e raga. Aumenta quando a produgao 
medular de eritrocitos esta elevada e diminui nas anemias hi- 
poproliferativas. Os valores de referencia variam com a idade 
do paciente. 

Avaliagao morfologica do eritrograma 
A macrocitose (aumento de volume dos eritrocitos) pode ocor- 
rer na insuficiencia hepatica, no hipotireoidismo, em deficien- 
cias de vitamina B12 e de acido folico, mielodisplasia e aplasia 
de medula ossea. 

A microcitose (diminuigao de volume dos eritrocitos) ocor- 
re em doengas cronicas. Quando associada a hipocromia, 
pode estar relacionada a anemia ferropriva, sindromes talas- 
semicas e anemia sideroblastica. 

A anisocitose define a presenga de macro e microcitose si- 
multaneamente. Nao apresenta especificidade diagnostica. 

A policromasia e definida pela presenga de eritrocitos jo- 
vens com DNA citoplasmatico que se coram azulados. Esta 
presente nas anemias hemoliticas. 

A poiquilocitose representa a variagao do formato do eritro- 
cito. 

Os esferocitos sao eritrocitos de tamanho pequeno, com 
forma esferica e hipercromatico. Geralmente podem ser obser- 
vados na esferocitose e em anemias hemoliticas autoimunes. 

Os eliptocitos/ovalocitos sao eritrocitos de forma eliptica. 
Podem estar presentes em eliptocitose, anemias carenciais, 
talassemias e, mais raramente, em outras anemias. 

Os estomatocitos geralmente representam urn artefato e 
raramente tern significado clinico. Podem ocorrer na estoma- 
tocitose, nas doengas hepaticas e nos pacientes que fazem uso 
de asparaginase. 

Os drepanocitos representam os eritrocitos em forma de 
foice. Estao presentes na doenga falciforme. 

Os esquizocitos representam fragmentos de eritrocitos de 
tamanhos diferentes e formas bizarras. Ocorrem nos pacien¬ 
tes com proteses valvulares ou vasculares, na sindrome hemo- 
litico-uremica, em pacientes com queimaduras graves, na 
CIVD e nas microangiopatias. 

Os acantocitos sao eritrocitos pequenos com projegoes irre- 
gulares. Ocorrem em abetalipoproteinemia, hepatopatias, pa¬ 
cientes esplenectomizados, na deficiencia de tocoferol no re- 
cem-nascido e na insuficiencia renal. 

Os dacriocitos sao eritrocitos em forma de lagrima. Sao for- 
mados provavelmente pelo retardo da saida da medula ossea. 
Podem estar presentes na anemia megaloblastica, em talasse¬ 
mias e na esplenomegalia. 


Os codocitos sao eritrocitos em forma de alvo. Ocorrem 
pelo excesso de membrana, fazendo a Hb se distribuir em urn 
anel periferico com uma zona densa central. Podem estar pre¬ 
sentes em talassemias, hemoglobinopatia C, deficiencia de 
ferro e doenga hepatica grave. 

0 rouleaux representa a aglutinagao das hemacias forman- 
do pilhas. Ocorre principalmente no mieloma multiplo, na 
gravidez, nos processos infecciosos, na anemia hemolitica au- 
toimune e na hipergamaglobulinemia. 

As inclusoes que podem ser observadas no interior das he¬ 
macias estao relacionadas a diferentes doengas e sao decor- 
rentes do aumento ou de defeitos da eritropoese. A presenga 
das inclusoes depende tambem da capacidade do bago de reti- 
rar da circulagao as hemacias malformadas. As principais in¬ 
clusoes que podem estar presentes nas hemacias sao: 313 

• anel de Cabot: figura em forma de anel constituida por filamen- 
to fino que resulta de restos mitoticos de mitoses anomalas. 
Presente nas anemias megaloblasticas e nas mielodisplasias; 

• corpusculos de Howel-Jolly: corpusculo de inclusao pequeno, 
basofilo, formado por restos nucleares de mitoses anomalas. 
Presente em pacientes esplenectomizados com anemia he¬ 
molitica ou anemia megaloblastica. Indicam hipofungao es- 
plenica ou asplenia; 

• pontilhado basofilo: sao agregados de ribossomos remanes- 
centes, vistos como granulagoes variaveis em numero e tama¬ 
nho. Presente nas talassemias, na intoxicagao pelo chumbo e 
em defeitos enzimaticos; 

• corpusculo de Heinz: sao precipitados de Hb desnaturada que 
podem ser encontrados aderidos a membrana das hemacias. 
Presente na deficiencia de G6PD, hemoglobinopatias e nas 
anemias hemoliticas por medicamentos. 

No hemograma, tambem e importante avaliar o leucograma e 
a contagem e morfologia plaquetarias. 3 ’ 4 ’ 914 As informagoes 
detalhadas sobre essa analise podem ser obtidas no Capitulo 1 
- Interpretagao do Hemograma e de Provas de Coagulagao. 

Outros exames a ser considerados, dependendo da suspei- 
ta clinica, incluem: 3 ’ 4 ’ 914 

• avaliagao de ferro circulante: ferro serico, capacidade total de 
ligagao do ferro, saturagao da transferrina; 

• avaliagao das reservas de ferro: ferritina. Deve-se considerar 
que a ferritina e uma proteina de fase aguda e pode estar ele¬ 
vada em processos infecciosos e inflamatorios; 

• pesquisa de defeitos da Hb: eletroforese de Hb em pH alcalino 
e acido para identificagao das hemoglobinopatias, com con- 
firmagao pelo metodo de cromatografia liquida de alto desem- 
penho; 

• pesquisa de autoanticorpos: teste de Coombs direto e indireto 
para identificagao dos anticorpos antieritrocitarios; 

• avaliagao dos defeitos enzimaticos: dosagem das enzimas eri- 
trocitarias especificas; 

• avaliagao dos defeitos da membrana eritrocitaria: fragilidade 
osmotica a temperatura ambiente e a 37°C; 

• dosagens de acido folico e vitamina B12; 

• avaliagao da hematopoese: mielograma e/ou biopsia de me¬ 
dula ossea; 
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• testes de fungao renal e hepatica; 

• pesquisa de sangue oculto nas fezes; 

• pesquisa de sangramentos em trato gastrointestinal e urinario; 

• pesquisa de disfungoes hormonais: TSH, T4 livre e hormo- 
nios sexuais; 

• sorologias especificas: virus de Epstein-Barr e parvovirus B19; 

• pesquisa genetica: na suspeita de aplasia congenita de medu- 
la ossea, como a anemia de Fanconi; 

• pesquisa de infecgoes congenitas: principalmente na anemia 
em menores de 6 meses de idade. 

Tratamento 

0 diagnostico correto da etiologia da anemia e fundamental 
para que sejam instituidas as medidas terapeuticas e profilati- 
cas adequadas. A terapeutica para cada tipo de anemia e abor- 
dada em capitulos especificos deste Tratado de Pediatria. 

A indicagao de transfusao de concentrado de hemacias de- 
pende da etiologia da anemia, da idade da crianga, das condi- 
goes clinicas e da necessidade de suporte ventilatorio e hemo- 
dinamico. 4 Em capitulo especifico deste livro, sao abordadas 
as indicagoes de concentrado de hemacias e hemoderivados. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Descrever a eritropoese e identificar a anemia 
fisiologica da infancia. 

• Definir anemia e reconhece-la como importante 
problema de saude publica. 

• Apontar a classificagao fisiologica e morfologica das 
anemias. 

• Identificar as principais causas de anemia. 

• Descrever o diagnostico clfnico e laboratorial para 
identificar os tipos de anemia. 

• Formular os principais diagnosticos diferenciais para o 
paciente com anemia. 
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EPIDEMIOLOGIA E 
DIAGNOSTICO PRECOCE 
DO CANCER NA CRIANQA 
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Introduqao e definigao 

0 comportamento biologico das celulas malignas e determina- 
do pelo padrao de expressao genica. 0 acumulo progressive de 
alteragoes geneticas e epigeneticas sao os fatores determinan- 
tes para o desenvolvimento da doenga. 1 

0 cancer, em nivel molecular, e uma doenga causada pela 
combinagao de alteragoes hereditarias (celula germinativa) e 
adquiridas (celula somatica) no genoma. Essas aberragoes 
conduzem a alteragoes no perfil de expressao genica, a qual 
determina disturbios no crescimento celular, falha na diferen- 
ciagao ou redugao da apoptose. 1 

0 DNA das celulas neoplasicas pode adquirir mutagoes 
pontuais, insergoes virais, amplificagoes, delegoes ou rearran- 
jos dos genes, podendo, assim, alterar os processos de cresci¬ 
mento e desenvolvimento normais. 1 

0 cancer na crianga difere daquele que ocorre no individuo 
adulto, em decorrencia do tipo de celula progenitora envolvida 
e dos mecanismos de transformagao maligna. 1 

Na crianga, as neoplasias geralmente afetam as celulas do 
sistema sangumeo e os tecidos de sustentagao; ja no adulto, 
comprometem as celulas dos epitelios, que recobrem os dife- 
rentes orgaos. 1 ' 4 Os canceres pediatricos mais frequentes sao 
as leucemias, os tumores do sistema nervoso central e os lin- 
fomas. Entretanto, observa-se que ha consideravel variagao 
mundial nessa ocorrencia, geralmente relacionada a fatores 
demograficos e socioeconomicos da area estudada. 14 

Nos estudos atualmente dispomveis, observa-se que os adultos 
e as criangas podem eventualmente ter o mesmo tipo histologico 
de cancer, no entanto, seu comportamento biologico pode nao ser 
equivalente. Esse fato pode ser claramente observado em relagao a 
leucemia linfoblastica aguda pre-B, que possui prognostico muito 
bom nas criangas com os atuais protocolos de tratamento, en- 
quanto, no adulto, a mesma doenga possui prognostico pior. 1 

Diferentemente do adulto, as neoplasias malignas pediatri- 
cas tendem a apresentar menores periodos de latencia, cres- 
cem quase sempre rapidamente, em geral sao invasivas e res- 
pondem melhor a quimioterapia. 1 ' 4 


No Brasil, de acordo com os dados atualmente consolida- 
dos nos registros de cancer, infelizmente, muitos pacientes 
ainda sao encaminhados ao centra de tratamento com doen- 
gas em estadio avangado. 2 ' 6 

Nesse contexto, desde 1981, com a criagao da Sociedade 
Brasileira de Oncologia Pediatrica (Sobope), tern sido cons- 
tantemente realizadas campanhas para populagao em geral e 
cursos de educagao continuada aos profissionais da saude, ob- 
jetivando divulgar os sinais e sintomas de alerta relacionados 
com a doenga. Foi instituido tambem, em nivel nacional, o dia 
23 de novembro como alerta para o diagnostic do cancer pe- 
diatrico, visando a informar a populagao e profissionais da 
saude pela midia escrita e falada sobre os sintomas e sinais re¬ 
lacionados ao diagnostic precoce. 

A doenga, quando detectada em estadios iniciais, possibili- 
ta maior percentagem de cura aos pacientes, alem de permitir 
a realizagao de urn tratamento menos agressivo, com conse- 
quente redugao das complicagoes agudas e tardias dele decor- 
rentes. Nesse aspecto, o pediatra tern papel fundamental, pois 
lhe compete incluir e investigar a hipotese de cancer em algu- 
mas situagoes clinicas da pratica pediatrica. 1 ’ 34 

Epidemiologia e fatores de risco 

Na crianga, o cancer compreende de 0,5 a 3% de todas as neo¬ 
plasias malignas, estimando-se, no mundo, incidencia anual 
de 200.000 casos. Sua incidencia e de aproximadamente 124 
casos a cada milhao de criangas brancas e de 98 casos por mi- 
lhao de criangas afrodescendentes. 1 

Nos EUA, sao diagnosticados ao ano, aproximadamente 1 a 
2 casos de cancer em cada 10.000 criangas com 14 anos de ida- 
de ou menos. 1 

Estima-se que ocorrerao cerca de 12.600 novos casos de 
cancer em criangas e adolescentes no Brasil por ano em 2016 e 
2017. As regioes Sudeste e Nordeste apresentarao os maiores 
numeros de novos casos, 6.050 e 2.750, respectivamente, se- 
guidas pelas regioes Sul (1.320), Centro-Oeste (1.270) e Norte 
(1.210). 2 
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Estudos epidemiologicos tem demonstrado que a frequen- 
cia de todos os tipos de cancer combinados, na crianga e no 
adolescente, e geralmente maior no sexo masculino, nas 
criangas menores de 5 anos de idade e no grupo de adolescen- 
tes entre 15 e 19 anos de idade. 4 

0 cancer nao e uma doenga frequente, mas representa a pri- 
meira causa de obito por doenga nos paises desenvolvidos e no 
Brasil, entre criangas e adolescentes de 1 a 19 anos de idade. 23 

Em relagao a etiologia, atualmente se reconhece que o apa- 
recimento do cancer na crianga esta diretamente vinculado a 
uma multiplicidade de causas e que, em alguns tipos de can¬ 
cer, a suscetibilidade genetica tem papel importante. Entre os 
fatores de risco, estao os familiares (retinoblastoma), as sin- 
dromes geneticas, a radiagao ionizante e nao ionizante, as 
drogas citotoxicas (ciclofosfamida, etoposideo), a exposigao 
ao asbesto na infancia, o dietilestilbestrol, o cloreto de vinila, o 
virus de Epstein-Barr e o virus linfotropico da celula T (HTLV1), 
entre outros. 14 

E descrito na literatura urn vasto numero de doengas raras 
ligadas a instabilidade cromossomica, ao defeito de replicagao 
e/ou no reparo do DNA que apresentam risco elevado de de- 
senvolvimento de neoplasias ao longo da vida. As mutagoes e 
os rearranjos que se acumulam, secundarios a dano no DNA 
que nao foram corretamente reparados, podem ser resultantes 
da ativagao de urn proto-oncogene ou da inativagao dos dois 
alelos de urn gene supressor de tumor. Entre as sindromes cro- 
mossomicas com risco aumentado para o desenvolvimento de 
neoplasia, estao a trissomia 21 (numerica), a sindrome WARG 
(microdelegao do gene WT1 ) e as de instabilidade cromosso¬ 
mica (ataxia telangiectasia, anemia de Fanconi, sindrome de 
Bloom, sindrome de Nijmegen, disceratose congenita e xero¬ 
derma pigmentoso). 13 

A trissomia 21 tem envolvido o gene GATA 1 que interfere 
na diferenciagao celular. Esses pacientes tem risco aumentado 
para o desenvolvimento de leucemias (cerca de 20 vezes 
maior), neoplasias de testiculo, gastricas e hepaticas. 7 

A anemia de Fanconi cursa com suscetibilidade de apareci- 
mento precoce de leucemia mieloide em 15.000 vezes e apareci- 
mento mais tardio de tumores solidos (hepatocarcinoma 10%) F 

Entre as sindromes genicas que apresentam predisposigao 
para desenvolver neoplasias, incluem-se as sindromes de defi¬ 
ciency de crescimento (como a de Noonan, Leopard), as sin- 
dromes com aceleragao do crescimento (como a hemi-hiper- 
trofia idiopatica, sindrome de Beckwith-Wiedemann, etc.), as 
sindromes neurocutaneas (neurofibromatose, esclerose tube- 
rosa, sindrome de Proteus) e as sindromes de imunodeficien- 
cia/imunodesregulagao. 1 ’ 7 

A neurofibromatose e a mais frequente sindrome hereditaria 
de predisposigao a tumores. Entre as neoplasias de maior risco, 
estao a leucemia mielomonocitica juvenil, os tumores malignos 
dos nervos perifericos, o glioma optico e o feocromocitoma. 1 ’ 7 

Embora as criangas com sindromes com predisposigao a 
neoplasias correspondam a cerca de 3% dos casos diagnosti- 
cados, elas devem ser constantemente supervisionadas e ava- 
liadas pelos pediatras, visando o diagnostic precoce da doen¬ 
ga neoplasica, bem como o aconselhamento genetico. 17 


0 cancer na faixa etaria pediatrica e raramente hereditario 
e, na maioria dos casos, nao apresenta historia familiar e/ou 
associagoes com alteragoes geneticas ou congenitas. Entre- 
tanto, o retinoblastoma (tumor maligno intraocular) pode ser 
de origem genetica em 40% dos casos. 14 

Urn aspecto peculiar do sul e sudeste do Brasil e a maior in¬ 
cidence de tumor do cortex suprarrenal (TCSR), quando com- 
parada com outras regioes do mundo. Enquanto nos EUA a in¬ 
cidence e de 0,3 por milhao de criangas menores de 15 anos, e 
na Franga, de 0,2 por milhao de criangas nessa mesma faixa 
etaria, no Parana, estima-se incidence de 3,5 por milhao, ou 
seja, de 12 a 18 vezes maior do que nos paises citados. Essa 
maior incidence esta relacionada a mutagao TP53 R337H, en- 
contrada em todas as criangas com TCSR, que a recebem de 
urn dos progenitores. 43 

Diagnostico e quadro clinico 

A historia clinica, baseada principalmente na queixa principal, 
e o exame fisico sao os passos iniciais no processo de diagnos- 
tico do cancer. A historia familiar e a presenga de doengas ge¬ 
neticas ou de doengas constitucionais tambem podem auxiliar 
na elaboragao diagnostica. 1 ’ 4 

0 alto nivel de suspeigao deve estar presente no raciocinio 
medico, o que permite atengao especial a determinados sinais e 
sintomas, promovendo dessa maneira urn reconhecimento mais 
rapido da neoplasia. E importante estar ciente de que, na maioria 
das vezes, esses sinais/sintomas sao similares aos de doengas 
benignas, comuns da infancia, motivo pelo qual o pediatra deve 
estar atento, pois o cancer e uma doenga mimetizante. 1 ’ 4 

Considerando que os sinais e sintomas do cancer infantoju- 
venil sao geralmente inespecfficos e que, nao raras vezes, a 
crianga ou o adolescente podem ter o seu estado geral de sau- 
de ainda nao comprometido no inicio da doenga, e fundamen¬ 
tal que o pediatra considere a possibilidade diagnostica da 
doenga diante de alguns sinais e sintomas que possam sugerir 
determinadas neoplasias, conforme listados na Tabela l. 4 

Alteragoes no hemograma, como leucocitose ou leucope- 
nia, associada principalmente a presenga de neutropenia, ou 
ainda, pancitopenia, podem refletir infiltragao de medula os- 
sea por neoplasias, geralmente, leucemias, linfomas, neuro¬ 
blastoma e retinoblastoma. 14 

0 aspirado de medula ossea esta indicado na presenga de: 1 

• depressao significativa e inexplicada de uma ou mais celulas; 

• blastos ou alteragoes leucoeritroblasticas no sangue periferico; 

• associagao com linfonodomegalia ou hepatoesplenomegalia 

inexplicada; 

• associagao com massa mediastinal anterior. 

A presenga de dor nos membros, associada a mais de urn para- 
metro alterado no hemograma, sugere neoplasia maligna, e 
nao doenga reumatoide, mesmo na ausencia de blastos no 
sangue periferico. 1 

0 pediatra tambem deve estar atento e evitar o uso de corti- 
costeroide, ja que esses medicamentos podem mascarar o 
quadro clinico, selecionar celulas leucemicas resistentes e pio- 
rar o prognostico dos pacientes. 1 
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Tabelal Sinais e sintomas de cancer na crianga e no adolescente 

Sinais e sintomas Neoplasias 


Aumento de volume em partes moles (historia de trauma e comum, 
porem nao tern relagao de causa e efeito) 

Sarcomas, leucemias 

Aumento de volume de testiculo 

Leucemias, tumores de celulas germinativas 

Cefaleia matutina, persistente, podendo estar associada a alteragoes 
neurologicas, diabete insipido, neurofibromatose, radioterapia previa 
para tratamento de leucemia 

Tumores de sistema nervoso central (SNC) 

Histiocitose de celulas de Langerhans 

Dor abdominal, massa abdominal 

Tumores solidos; diferenciar de hepatoesplenomegalia 

“Dor de dente” rebelde ao tratamento 

Linfomas, rabdomiossarcomas 

Dor nas costas, que piora na posigao supina, com ou sem sinais de 
compressao medular 

Linfomas, neuroblastoma, tumor neuroectodermico primitivo, 
rabdomiossarcoma, leucemias 

Dor ossea ou articular, especialmente se persistente e despertar 
a crianga a noite, associada ou nao a edema, massa ou limitagao 
funcional 

Leucemias, tumores osseos malignos, neuroblastoma 

Equimoses, petequias e outros sangramentos 

Envolvimento medular por leucemias, linfomas, neuroblastoma 

Estrabismo, nistagmo 

Retinoblastoma, tumores do SNC 

Excessivo ganho de peso 

Carcinoma de cortex suprarrenal 

Exoftalmia, equimose palpebral 

Neuroblastoma (sinal do guaxinim), rabdomiossarcoma, 
histiocitose de celulas de Langerhans 

Febre prolongada de causa nao identificada 

Linfomas, leucemias, neuroblastoma, sarcoma de Ewing 

Hematuria, hipertensao arterial sistemica 

Tumor de Wilms 

Hepatoesplenomegalia 

Leucemias, linfomas 

Heterocromia, anisocromia 

Neuroblastoma 

Leucocoria ou “reflexo do olho de gato” 

Retinoblastoma 

Linfonodomegalias assimetricas, lembrando “saco de batatas” 

Linfoma de Hodgkin 

Linfonodomegalia cervical baixa em adolescente 

Carcinoma de tireoide 

Linfonodomegalias, especialmente em regiao auricular posterior, 
epitroclear e supraclavicular 

Leucemias e linfomas 

Nevos com modificagao de caracteristicas previas, em areas de 
exposigao solar ou de atrito 

Melanoma (raro na crianga) 

Obstrugao nasal, sangramento 

Rabdomiossarcoma, angiofibroma 

Otalgia cronica e/ou otorreia cronica, especialmente se associada a 
dermatite seborreica 

Histiocitose de celulas de Langerhans, rabdomiossarcoma 

Palidez, fadiga 

Anemia, por envolvimento de medula ossea 

Perda de peso inexplicada 

Linfoma de Hodgkin, sarcoma de Ewing 

Prurido, sudorese noturna 

Linfoma de Hodgkin 

Pseudopuberdade precoce 

Carcinoma de cortex suprarrenal 

Sangramento vaginal 

Rabdomiossarcoma 

Tosse seca, persistente 

Leucemia ou linfoma, com massa de mediastino 

Fonte: Silva et al., 2014. 4 


Na suspeita de cancer, e imprescindivel o encaminhamen- 
to imediato a um centro especializado no diagnostico e no tra¬ 
tamento da doenga. 

Os exames complementares necessarios para o diagnostico 
e a avaliagao da extensao clinica da doenga (estadiamento) 
variam de acordo com o tipo histologico da neoplasia maligna 
primaria. 

Na Tabela 2, estao listadas as neoplasias malignas pediatri- 
cas mais frequentes de acordo com a idade e o sitio primario. 

quanto mais precoce for o diagnostico do cancer. 0 tratamento 
do cancer inicia-se com o diagnostico e o estadiamento corre- 
tos. Deve ser efetuado em centro especializado pediatrico, por 
equipe multiprofissional, compreendendo diversas modalida- 
des terapeuticas (quimioterapia, cirurgia, radioterapia, imu- 
noterapia, transplante de celula-tronco hematopoetica e/ou 
de orgaos), aplicadas de forma racional, individualizada e de 
acordo com o tipo histologico e a extensao clinica da doenga. 14 

Dependendo da historia natural, do orgao afetado, do grau 
de disseminagao e da diversidade de resposta a terapeutica 

Tratamento e prognostic© 

As chances de cura, a sobrevida, a qualidade de vida do pa- 
ciente e a relagao efetividade/custo da doenga sao maiores 

antineoplasica, pode ocorrer acentuada variabilidade entre as 
taxas de sobrevida nas criangas diagnosticadas com diferentes 
tumores. 1 
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Tabela 2 Neoplasias predominantes de acordo com a idade e o si'tio prirmario 


Neoplasias 

< 1 ano 

1 a 3 anos 

3 a 11 anos 

12 a 21 anos 

Leucemias 

Leucemia congenita 

LLA 

LLA 

LLA 


LMA 

LMMoA 

LMC juvenil 

LMA 

LMC juvenil 

LMA 

LMA 

Linfomas 

Muito raro 

LNH 

LNH 

LH 

LH 

LNH 

Sistema nervoso 

Meduloblastoma 

Meduloblastoma 

Astrocitoma cerebelar 

Astrocitoma cerebelar 

central 

Ependimoma 

Ependimoma 

Meduloblastoma 

Astrocitoma 


Astrocitoma/glioma 

Astrocitoma/glioma 

Astrocitoma/glioma 

Craniofaringioma 


Papiloma do plexo coroide 

Papiloma do plexo coroide 

Ependimoma 

Craniofaringioma 

Meduloblastoma 

Cabega e 

Retinoblastoma 

Retinoblastoma 

Rabdomiossarcoma 

Linfoma 

pescogo 

Neuroblastoma 

Rabdomiossarcoma 

Neuroblastoma 

Rabdomiossarcoma 

Linfoma 

Sarcoma de partes moles 

Toracica 

Neuroblastoma 

Neuroblastoma 

Linfoma 

Linfoma 


Teratoma 

Rabdomiossarcoma 

Teratoma 

Neuroblastoma 

Sarcoma de Ewing 

Abdominal 

Neuroblastoma 

Neuroblastoma 

Neuroblastoma 

Linfoma 


Nefroma mesoblastico 

Tumor de Wilms 

Tumor de Wilms 

Carcinoma hepatocelular 


Tumor de Wilms (> 6 meses) 

Leucemia 

Linfoma 

Sarcoma de partes moles 


Tumor do seio endodermico 
(testiculos) 

Hepatoblastoma 

Rabdomiossarcoma 

Hepatoma 

Rabdomiossarcoma 

Disgerminomas 

Geniturinario 

Teratoma 

Rabdomiossarcoma 

Tumor do seio endodermico 
(testiculos) 

Sarcoma de celulas claras 
(rim) 


Teratocarcinoma 

Teratoma 

Carcinoma embrionario 
do testiculo 

Carcinoma embrionario 
e tumores do seio 
endodermal do ovario 

Extremidade 

Fibrossarcoma 

Fibrossarcoma 

Rabdomiossarcoma 

Sarcoma de Ewing 

Rabdomiossarcoma 

Osteossarcoma 

Sarcoma de Ewing 

Sarcoma de partes moles 


LMA: leucemia mieloide aguda; LMMoA: leucemia mielomonocitica aguda; LMC juvenil: leucemia mieloide cronica juvenil; LLA: leucemia linfoide aguda; LNH: 
linfoma nao Hodgkin; LH: linfoma de Hodgkin. 

Fonte: Kinburn et al., 2011. 8 


Em diversos centros oncologicos pediatricos, observa-se di- 
ferenga substancial nas taxas de sobrevida em participantes de 
ensaios clinicos terapeuticos quando comparados com aqueles 
realizados em hospitais gerais de cancer. Nos EUA, por exem- 
plo, constatou-se que a probabilidade de uma crianga sobrevi- 
ver 5 anos apos o diagnostico de neoplasia maligna passou de 
28% em 1960 para aproximadamente 70% no final da decada de 
1980 em decorrencia das estrategias anteriormente descritas. 4 

No Brasil, nos ultimos anos, houve marcante melhoria na 
sobrevida das criangas com cancer, decorrente da utilizagao 
de protocolos cooperativos de tratamento, coordenados pela 
Sobope. Os resultados obtidos para a maioria dos tipos histo- 
logicos sao similares aos de paises desenvolvidos. 4 

Na faixa etaria pediatrica, e relevante realizar agoes que vi- 
sem a contribuir para o diagnostico precoce do cancer, como a 
atuagao efetiva da atengao basica no seguimento, vigilancia e 
promogao da saude da crianga e do adolescente; estrategias de 
divulgagao de informagoes para profissionais e para popula- 
gao abordando o diagnostico precoce; programa de educagao 
continuada para os profissionais que atuam com cuidados pri- 
marios e aumento da comunicagao entre os servigos, primario 
e especializado, objetivando acelerar o encaminhamento des¬ 
ses pacientes. 3 

Sugere-se que o pediatra faga o seguimento clinico de seu 
paciente junto a equipe da oncologia pediatrica, cientificando- 


-se do diagnostico, do tratamento, das complicagoes e das con- 
dutas a serem adotadas durante e apos o termino do trata¬ 
mento. 

Considerando o impacto multidimensional do cancer, e fun¬ 
damental a participagao da equipe multiprofissional desde o 
inicio do tratamento, pois a cura da doenga envolve nao somen- 
te a recuperagao biologica, mas o bem-estar, a qualidade de 
vida do paciente/familia, bem como sua reintegragao social. 13 

Prevengao 

A prevengao primaria em oncologia visa a interromper a evolu- 
gao da doenga pela agao antecipada com base no conhecimen- 
to de sua historia natural. Na crianga/adolescente, raramente 
e possivel a prevengao primaria do cancer, pois os fatores am- 
bientais exercem pouca ou nenhuma influencia. 13 Portanto, 
nao existem medidas efetivas de prevengao primaria para im- 
pedir o desenvolvimento do cancer na faixa etaria pediatrica, 
exceto a vacinagao contra hepatite B e contra o papilomavfrus 
humano (HPV). 3A6 

No entanto, e fundamental atuar na prevengao secundaria 
nessa faixa etaria, principalmente no diagnostico precoce da 
doenga, objetivando detectar o cancer em seu estagio inicial 
de desenvolvimento. Outra modalidade da prevengao secun¬ 
daria e o rastreamento, que, nas criangas, nao se mostra efeti¬ 
va ou e restrita a uma pequena percentagem de pacientes, 
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como aqueles com determinadas malformagoes e sindromes 
geneticas. 3 ’ 4 

Considerando que, na crianga, o retinoblastoma pode ser 
hereditario, e importante, nesses casos, a realizagao do acon- 
selhamento genetico. 14 

Na vida adulta, o cancer pode ter origem na combinagao de 
varios fatores, como os geneticos, ambientais e de modos de 
vida, como tabagismo, inatividade fisica, alimentagao inade- 
quada, excesso de peso, consumo excessivo de alcool, exposi¬ 
gao a radiagoes ionizantes e a agentes infecciosos especificos. 3 ’ 4 ’ 6 

0 pediatra pode orientar a familia da crianga e/ou adoles- 
cente a incorporar agoes de prevengao primaria para evitar/re- 
duzir o desenvolvimento de cancer na vida adulta, com enfase 
nos fatores associados ao modo de vida em todas as idades e 
com intervengoes de combate a agentes ambientais e ocupa- 
cionais cancerigenos. 4 ’ 67 

Na infancia e na adolescencia, ocorrem mudangas, nao 
apenas biologicas, mas tambem psicologicas, que podem ser 
modificadas de forma favoravel ou desfavoravel ao desenvol¬ 
vimento de doengas. Portanto, a aquisigao de habitos de vida 
saudaveis nessa fase e vista, hoje, como a estrategia preventi- 
va que pode ajudar os individuos a se manterem saudaveis por 
mais tempo, evitando doengas cronicas na idade adulta. 46 

Nesse sentido, nas primeiras decadas de vida, e imprescin- 
divel difundir o conhecimento sobre os efeitos dos fatores de 
risco na expectativa media de vida da populagao, alem de de- 
senvolver estrategias preventivas que envolvam diversos seto- 
res da sociedade. 

Outro aspecto a ser considerado em oncologia e a preven¬ 
gao terciaria, cuja finalidade e reduzir os custos sociais e 
economicos dos estados da doenga na populagao pela reabili¬ 
tagao e reintegragao precoces dos individuos. As agoes neces- 
sarias para a viabilizagao das estrategias de prevengao tercia¬ 
ria incluem o desenvolvimento de urn sistema de busca ativa 
de casos; disponibilidade de metodos terapeuticos efetivos; 
promogao da reabilitagao; implantagao de registros de cancer; 
alem de educagao, orientagao e apoio psicossocial para os pa- 
cientes. 6 ’ 9 

A reabilitagao deve ser iniciada tao logo o cancer seja diag- 
nosticado, devendo ser planejada a cada etapa do tratamento. 
A equipe de saude e responsavel por diagnosticar e prevenir 
eventuais limitagoes produzidas pela doenga e pelo tratamen¬ 
to; familiarizar-se com os conceitos e o valor da reabilitagao; 
identificar as areas tecnicas de apoio necessarias; encaminhar 
adequadamente o paciente; e cooperar integralmente com to- 
dos os profissionais envolvidos. 6 ’ 9 

Em relagao a prevengao quaternaria em oncologia, estao in- 
seridos os cuidados paliativos, cujo objetivo e a melhoria da 
qualidade de vida dos doentes, prevenindo e aliviando seu so- 
frimento e de seus familiares mediante a detecgao e o trata¬ 
mento, o mais precoce possivel, dos sintomas relacionados 
com a doenga. 6 9 

Considerando que a infancia e a adolescencia sao periodos 
criticos do desenvolvimento em que, alem da formagao de ha¬ 
bitos de vida, a exposigao a fatores ambientais pode afetar a 
estrutura ou a fungao de orgaos ou tecidos, comprometendo a 


saude do adulto, e fundamental a orientagao sobre os fatores 
de risco conhecidos para o cancer relacionados a exposigoes 
de longa duragao, como a ausencia da pratica regular de exer- 
cicios fisicos, a alimentagao inadequada, a exposigao a radia- 
gao ultravioleta sem protegao, o uso de tabaco e de alcool, a 
nao vacinagao contra agentes infecciosos, como hepatite B e 
contra HPV, e a pratica sexual sem protegao. 4 

Atualmente, o desenvolvimento de testes geneticos permi- 
te identificar mutagoes em genes supressores de tumor, iden- 
tificando, assim, portadores de risco. Entretanto, e importante 
estar alerta para as possfveis consequencias eticas, psicosso- 
ciais e economicas de identificar, na crianga/adolescente, urn 
risco aumentado para o cancer na vida adulta. 4 

Desafios 

A potencial importancia do sistema imune na etiologia, pato- 
logia, morbidade e terapia do cancer ainda permanece especu- 
lativa em razao do inadequado entendimento dos componen- 
tes basicos da oncogenese e biologia imune. Desafios futuros 
para melhorar o entendimento dessa interagao permitirao a 
criagao de novas imunoterapias efetivas contra as neoplasias 
malignas pediatricas, especialmente naqueles pacientes com 
doenga residual minima e naqueles com alto risco para recor- 
rencia. 1 

Outro desafio a ser considerado e o detalhamento do perfil 
genetico para cada crianga com cancer, produzindo, assim, 
nao somente a melhoria no manejo clmico, mas a validagao de 
ensaios clmicos promissores com a introdugao da nova era da 
medicina molecular individualizada. 1 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar a incidencia e os fatores predisponentes e 
de risco para o desenvolvimento do cancer na crianga. 

• Reconhecer o cancer pediatrico como importante 
causa de mortalidade e apontar os sinais e sintomas 
relacionados a doenga. 

• Conhecer os diferentes tipos histologicos da doenga de 
acordo com a idade e o sitio primario. 

• Apontar os tipos histologicos mais comuns de cancer 
na crianga. 

• Reconhecer a relevancia da participagao do pediatra e 
da equipe multiprofissional no tratamento da doenga. 

• Identificar os niveis de prevengao em oncologia. 
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CAPITULO 4 


LEUCEMI AS 

Ana Paula Kuczynski Pedro Bom 


Introdugao 

As leucemias sao as neoplasias mais comuns da infancia, cor- 
respondendo a aproximadamente 28% de todos os tipos de 
cancer na faixa etaria pediatrica. 1 Associadas as ontras neopla¬ 
sias malignas da infancia, sao as doengas com maior mdice de 
mortalidade no Brasil e nos demais pafses. 1,2 

A sobrevida global das criangas vem aumentando pro- 
gressivamente e relaciona-se sobretudo ao aperfeigoamento 
constante dos protocolos de tratamento quimioterapico, 
bem como aos cuidados intensivos de suporte. Entre eles, 
destacam-se o tratamento apropriado e precoce de infecgoes, 
indicagoes transfusionais precisas e cuidados de terapia in- 
tensiva. 3 

A etiologia ainda e desconhecida, mas existem fatores de 
risco diretamente relacionados as leucemias na infancia: 

• radiagao ionizante: exposigao pre-natal a radiografias, irra- 
diagao terapeutica; 3 

• agentes quimioterapicos: alquilantes e epipodofilotoxinas au- 
mentam o risco para leucemia mieloide aguda; 4 

• condigoes geneticas: sindrome de Down (incidencia 20 vezes 
maior), 5 neurofibromatose tipo 1, sindrome de Klinefelter, 
sindrome de Kostmann, anemia de Fanconi; 

• tabagismo paterno e materno. 6 

As leucemias linfoides agudas (LLA) sao as mais comuns, cor- 
respondendo de 75 a 80% dos casos, seguidas pelas leucemias 
mieloides agudas (LMA), entre 15 e 20%. A leucemias mieloi- 
des cronicas (LMC) sao incomuns, variando de 2 a 5% na in¬ 
fancia e adolescencia. 1 

Leucemia linfoide aguda 

Epidemiologia 

Acredita-se que a incidencia brasileira seja semelhante a nor- 
te-americana, com cerca de 4.900 casos novos por ano. 23 A 
faixa etaria mais comum varia do 2 e ao 4 e ano de vida, sendo 
incomum no recem-nascido. Ha uma discreta predominance 
no sexo masculino (1,2:1). 3 


Biologia e patologia 

A LLA e uma neoplasia maligna com origem na medula ossea, 
decorrente de uma expansao clonal de celulas progenitoras, 
associada a mutagoes que inibem a apoptose. Em consequen¬ 
ce a multiplicagao desordenada de celulas anormais (linfo- 
blastos), ocorre uma diminuigao na produgao de precursores 
de eritrocitos, leucocitos normais e plaquetas. 3 

Manifestagoes clinicas 

Os sinais e sintomas da LLA sao decorrentes da infiltragao 
neoplasica (linfoblastos) na medula ossea e da disseminagao 
dessas celulas pela corrente sanguinea, para outros orgaos e 
sistemas. 3 Geralmente, a evolugao e de dias ou semanas, com 
piora gradativa ou mesmo subita. 3 

A dor ossea e frequente, em geral ocorre em membros, princi- 
palmente inferiores, e pode tornar-se muito intensa, impedindo a 
deambulagao. Ocorre em qualquer horario, diurno ou noturno, e e 
de dificil controle com analgesicos habituais. Artralgias e even- 
tualmente artrites, resultantes de infiltragoes articulares, podem 
ser confundidas com doengas reumatologicas. 3 

Alguns pacientes podem apresentar dor em determinado 
segmento de coluna vertebral, geralmente toracolombar, e, a 
radiografia, pode ser observado colapso vertebral. Pelo com- 
ponente de medula ossea vermelha em diversos ossos durante 
a infancia, mais de 50% das criangas com leucemia apresen- 
tam anormalidades no esqueleto, entretanto, esse fato ocorre 
em menos de 10% nos pacientes adultos. 5 Embora o diagnos¬ 
tic da doenga seja feito por meio de pungao de medula ossea, 
as lesoes osseas podem preceder os achados clinicos. 

A febre tambem e urn sintoma muito prevalente e pode 
ocorrer em cerca de 50 a 60% dos casos, sendo uma manifes- 
tagao relacionada a produgao de citocinas pelas celulas nor¬ 
mais ou leucemicas. Frequentemente pode estar associada a 
infecgao bacteriana, relacionada a neutropenia presente ao 
diagnostic. 3 

Palidez, astenia, petequias e equimoses tambem sao sinto¬ 
mas comumente presentes ao diagnostic. 
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No exame clinic, alem da palidez, fenomenos hemorragi- 
cos e febre, frequentemente sao observadas hepatomegalia, 
esplenomegalia e linfonodomegalias generalizadas. Outros or- 
gaos, como timo, rins, pele, ovarios, testiculos e sistema 
nervoso central (SNC), tambem podem ser acometidos. Cerca 
de 5 a 10% das criangas apresentam infiltragao no SNC ao 
diagnostic, porem raramente apresentam sintomas neurolo- 
gicos como cefaleia, vomitos, disturbios visuais ou crises con- 
vulsivas. 3 

Pacientes com subtipo L2 (linfoblasto da linhagem de celu- 
las T) podem apresentar sintomas respiratorios, como tosse, 
taquipneia e dispneia, pela presenga de massa (aglomerados 
de linfonodos) no mediastino. Nao e uma situagao comum, 
porem, torna-se imprescindivel a realizagao de radiografia de 
torax nos pacientes que apresentem essa sintomatologia. 3 

Exames complementares 

Ao diagnostic, o hemograma revela varias alteragoes sugesti- 
vas da doenga e, muito raramente, nao evidencia alteragoes 
significativas. 3 

A anemia e evidente em praticamente todos os casos e, em 
geral, e normocromica, normocitica, com diminuigao do nu- 
mero de reticulocitos. Pode ser leve, moderada ou grave. 3 

0 numero de leucocitos e quase sempre aumentado, nao 
sendo rara leucopenia. Em algumas criangas, pode ser obser- 
vada hiperleucocitose, acima de 50.000/mm 3 , o que indica 
maior gravidade. Os blastos (linfoblastos) quase sempre sao 
descritos em porcentagens variadas. Linfocitose pode ocorrer 
e, em urn grande numero de pacientes, observa-se neutrope¬ 
nia. Considera-se neutropenia grave quando a contagem abso- 
luta de neutrofilos esta abaixo de 500/mm 3 , estando relacio- 
nada a urn maior risco de infecgao grave. Os outros tipos de 
leucocitos normais (eosinofilos, monocitos e basofilos) geral- 
mente estao diminuidos ou ausentes. 3 

A trombocitopenia ocorre na maioria dos pacientes, 7 e, em 
aproximadamente 75% dos casos, a contagem e inferior a 
100.000 plaquetas/mm 3 . Entretanto, trombocitopenia isolada 
e urn evento raro. A gravidade e o grau do sangramento correla- 
cionam-se com o grau da trombocitopenia. Hemorragia grave e 
rara mesmo com uma contagem de plaquetas abaixo de 
20.000/mm 3 , a menos que febre e infecgao (ambas podem afe- 
tar a fungao e a meia-vida das plaquetas) estejam associadas. 7 

Outras alteragoes laboratoriais devem ser avaliadas, po- 
dendo refletir o grau do excesso da proliferagao e destruigao 
das celulas leucemicas. 3 Na primeira avaliagao, devem ser soli- 
citados ureia, creatinina, eletrolitos, acido urico, gasometria, 
enzimas hepaticas, albumina, desidrogenase latica e sorolo- 
gias. Caso o paciente tenha historic de febre, tambem devem 
ser solicitadas hemoculturas, uroculturas e proteina C reati- 
va. 3 A radiografia de torax deve ser feita em todos os pacientes, 
e a do esqueleto, em situagoes mais especificas de acordo com 
as queixas dolorosas. 8 

0 envolvimento extramedular da doenga pode ser detecta- 
do clinicamente ou demonstrado por exames e procedimen- 
tos especificos. Os sftios mais comuns sao SNC, testiculos, fi- 
gado, rins, linfonodos e bago. Entretanto, qualquer local pode 


estar envolvido na apresentagao inicial ou nas recidivas (como 
pele, intraocular, cavidades pleurais e pericardicas e ovarios). 3 

A infiltragao do SNC e observada em 5% dos pacientes, 
sendo analisada por meio do liquido cefalorraquidiano (LCR). 3 
Eletroencefalograma, tomografia computadorizada (TC) e res- 
sonancia magnetica (RM) de cranio e/ou de coluna vertebral 
podem ser indicados em situagoes muito eventuais e bem es¬ 
pecificas, conforme as apresentagoes clinicas. 3 

Doenga testicular raramente e demonstrada clinicamente 
ao diagnostic e, em geral, manifesta-se como aumento de vo¬ 
lume indolor, sendo mais frequente unilateral. 3 Quando ha 
suspeita clinica, indica-se biopsia bilateral. A recidiva isolada 
testicular pode ocorrer logo apos o termino do tratamento ate 
varios anos depois, porem tern sido menos frequente com a in- 
tensificagao dos ultimos protocolos de tratamento. 3 

0 diagnostic e confirmado pelo mielograma, avaliando-se 
as caracteristicas citomorfologicas dos blastos. Para o diag¬ 
nostic de LLA, devem ser observados, no minimo, 25% de 
linfoblastos na medula ossea. De acordo com a classificagao 
Franco-Americano-Britanica (FAB), existem tres subtipos de 
blastos: LI, L2 e L3.0 subtipo LI e o mais comum. 3 

A imunofenotipagem realizada pela citometria de fluxo 
permite confirmar o diagnostic e detectar doenga residual 
minima. Pela expressao de imunoglobulina citoplasmatica e 
de superficie, podem ser indicados os tres estagios de matu- 
ragao de precursor B, ou seja, pro-B, pre-B e B maduro. 0 an- 
tigeno CD10 (CALLA: antigeno comum da LLA), presente 
em 90% das leucemias pro-B e 95% das pre-B, indica bom 
prognostic. Os antigenos CD2, CD3, CD5 e CD7 estao pre- 
sentes nas leucemias de celulas T, com prognostics mais re- 
servados. 9 

A citogenetica complementa a analise dos blastos, poden- 
do evidenciar alteragoes cromossomicas e indicadores de 
prognostic. Essas alteragoes podem ser numericas ou estru- 
turais e ocorrem em cerca de 60 a 85% dos casos de LLA. 3 

Fatores prognosticos 

0 tratamento da LLA e direcionado de acordo com determina- 
das condigoes clinicas e biologicas, caracterizadas como fato¬ 
res prognosticos: 10 

• Favoraveis: idade entre 1 e 9 anos; leucometria abaixo de 
50.000/mm 3 ; linfoblastos precursores de celulas B; hiperdi- 
ploidia > 50 cromossomos; ETV6-RUNX1; doenga residual 
minima apos a terapia de indugao < 0,01%. 

• Desfavoraveis: idade inferior a 1 ano e superior a 9 anos; leu¬ 
cometria acima de 50.000/mm 3 ; linfoblastos precursores de 
celulas T; hipodiplidia < 44 cromossomos; BCR-ABL1 1(9;22) 
(q34;qll), Phi; MLL-AF4 (rearranjos do llq23); t(4;ll). 

Diagnostico diferencial 

Deve ser realizado com condigoes nao malignas e malignas, 
conforme segue: 3 

• artrite reumatoide juvenil; 

• trombocitopenia imune primaria; 

• aplasia de medula ossea; 

• mononucleose infecciosa e outras infecgoes; 
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• outras neoplasias: leucemia mieloide aguda, neuroblastoma, 
linfoma nao Hodgkin, rabdomiossarcoma metastatico; 

• histiocitose das celulas de Langerhans e sindromes hemofa- 
gociticas. 

Tratamento 3 ’ 1112 

Ao suspeitar ou diagnosticar um paciente com leucemia, o pe- 
diatra nao deve prescrever corticosteroides, pois eles atuam 
na Use dos blastos, o que dificulta muito a analise futura do 
mielograma, retardando o diagnostico em muitas ocasioes. As 
criangas com leucemia que recebem corticosteroides previa- 
mente ao diagnostico sao classificadas como alto risco e trata- 
das com protocolos mais agressivos de quimioterapia, conse- 
quentemente, com maiores riscos de complicagoes. 

Lembrar que as criangas com plaquetopenias, sem outras 
alteragoes do hemograma, em geral diagnosticadas como pur¬ 
puras trombocitopenicas, tambem nao devem ser tratadas 
com corticosteroides antes de realizarem o mielograma. 

0 tratamento especifico para LLA consiste em quimiotera¬ 
pia. 0 progresso no tratamento da LLA na infancia e na ado- 
lescencia esta baseado na terapia ajustada ao grupo de risco, 
com taxas de sobrevida livre de doenga de 79 a 82%. 

0 transplante de medula ossea (TMO) para esses pacientes 
e indicado em poucas situagoes, entre elas para as recidivas 
precoces. 

Leucemia mieloide aguda (LMA) 

Epidemiologia 

A LMA e mais prevalente em criangas menores de 2 anos de 
idade e maiores de 10 anos, principalmente entre 15 e 20 anos. 
Nao ha diferengas em relagao ao sexo e ha uma maior inciden- 
cia em negros, hispanicos e asiaticos. 0 subtipo M3 (leucemia 
promielocitica) e mais observado em hispanicos e latinos. 4 

Biologia e patologia 

A LMA decorre de alteragoes nas celulas precursoras hemato- 
poeticas primitivas da medula ossea, resultando na expansao 
de celulas leucemicas que nao completam a diferenciagao nor¬ 
mal. Essas alteragoes sao transformagoes clonais resultantes 
de rearranjos cromossomicos e mutagoes genicas. 4 

Manifestapoes clinicas 

0 quadro clinico e decorrente do comprometimento infiltrati- 
vo da medula ossea por celulas leucemicas (mieloblastos), 
com consequente diminuigao das celulas progenitoras nor- 
mais. Tambem pode estar associado ao comprometimento ex- 
tramedular. 4 

Os sintomas mais frequentes sao palidez, astenia e feno- 
menos hemorragicos, geralmente com inicio subito e piora 
gradativa. Pode haver febre secundaria a infecgao associada. A 
dor ossea ocorre com menos frequencia. 4 

Os pacientes com subtipo M3 geralmente evoluem com he- 
morragia importante, por causa da associagao com coagulagao 
intravascular disseminada (CIVD) e fibrinolise secundaria. 4 

A doenga extramedular pode se manifestar como hipertro- 
fia gengival, hepatoesplenomegalia, linfonodenomegalias, al¬ 


teragoes de pele (lesoes nodulares, avermelhadas ou purpuri- 
cas), comprometimento de SNC e, raramente, testicular. 0 
sarcoma granulocitico ou cloroma geralmente se manifesta in- 
filtrando a regiao orbitaria ou periorbitaria, causando ptose e 
raramente infiltrando ossos. 4 

Exames complementares 

0 hemograma geralmente e sugestivo da doenga, evidencian- 
do anemia normocromica normocitica, leucopenia e, mais fre- 
quentemente, leucocitose, associados a plaquetopenia e 
presenga de mieloblastos. Cerca de 20% dos pacientes 4 apre- 
sentam numero de leucocitos acima de 100.000/mm 3 . 

Assim como na LLA, outras alteragoes laboratoriais devem 
ser avaliadas, podendo refletir o grau do excesso da prolifera- 
gao e destruigao das celulas leucemicas. 3 E importante tam¬ 
bem analisar os exames relacionados a coagulagao, pois os 
tempos de trombina e tromboplastina parcial podem ser 
prolongados, alem da presenga de hipofibrinogenemia, que e 
comum na leucemia promielocitica aguda. 4 Caso o paciente 
tenha historico de febre, tambem devem ser solicitadas hemo- 
culturas, uroculturas e proteina C reativa. 4 

0 mielograma, incluindo diferenciagao morfologica, imu- 
nofenotipagem e citogenetica, confirma o diagnostico, bem 
como direciona o tratamento e correlaciona com o prognosti- 
co. Analise do LCR para pesquisa da doenga no SNC tambem 
deve ser realizada. 4 

A nova classificagao da Organizagao Mundial da Saude 
(OMS) aceita que a presenga de, no minimo, 20% de mielo¬ 
blastos na medula ossea e suficiente para o diagnostico da 
LMA, com algumas excegoes. 13 

Segundo a classificagao morfologica (FAB), os subtipos da 
LMA na infancia e na adolescencia sao: 4 

• MO: indiferenciada ou com minima diferenciagao; 

• Ml: mieloblastica aguda sem maturagao; 

• M2: mieloblastica aguda com maturagao; 

• M3: promielocitica aguda hipergranular; 

• M3v: promielocitica aguda variante microgranular; 

• M4: mielomonocitica; 

• M4Eo: mielomonocitica com eosinofilia; 

• M5a: monocitica aguda; 

• M5b: monocitica aguda com diferenciagao; 

• M6: eritroleucemia; 

• M7: megacarioblastica. 

Diversos anticorpos monoclonais sao utilizados em conjunto 
com a classificagao morfologica orientando o diagnostico, en¬ 
tre eles: CD34, HLA-DR, CD13, CD14, CD15, CD33, CD65 e 
CD36. 4 

As alteragoes geneticas ocorrem em aproximadamente 75% 
dos casos e foram consideradas como fatores de risco na re- 
classificagao da LMA pela OMS. 14 Os pacientes foram dividi- 
dos em 3 grupos: 

• favoravel: presenga de t(8;21) ( AML1/ETO ), inv(16) (CBF|3/ 
MYH11) e t(15;17) ( PML-RARA ); 

• intermediary: +8, +21, llq23 e pacientes com cariotipo nor¬ 
mal; 
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• desfavoravel: cariotipo complexo (tres ou mais anormalida- 

des citogeneticas distintas em um clone leucemico), monos- 

somia 7, monossomia 5, del (5q) e cromossomo 3 anormal. 

Criangas com sindrome de Down 
Elas tem algumas particularidades em relagao a LMA compa- 
radas as outras criangas, como: idade ao diagnostic em geral 
e menor, morfologia mais prevalente e M7, indices de remis- 
sao completa sao maiores e a sobrevida livre de doenga e mais 
elevada. A toxicidade relacionada ao tratamento e igual, exce- 
to a toxicidade pulmonar durante a indugao e a mucosite du¬ 
rante a intensificagao do tratamento, que sao maiores. As 
criangas maiores de 2 anos de idade tern um prognostico mais 
reservado. 4 

A sindrome mieloproliferativa transitoria (SMT) acomete 
cerca de 10% dos recem-nascidos com sindrome de Down e 
regride espontaneamente entre 4 e 8 semanas 4 . Entretanto, a 
presenga de blastos no sangue periferico com numero equiva- 
lente ao da medula ossea pode sugerir quadro de leucemia ver- 
dadeira. Esta, mesmo sendo transitoria, pode estar associada 
ao aparecimento de LMA megacarioblastica nos primeiros 
anos de vida. As alteragoes citogeneticas e moleculares ainda 
nao sao bem conhecidas, e algumas criangas com SMT podem 
evoluir para fibrose hepatica e obito. 4 

Tratamento 

Os pacientes com LMA requerem terapia de suporte imediata, 
pois, em geral, necessitam de suporte transfusional, trata¬ 
mento de infecgoes associadas e dos disturbios metabolicos 
geralmente relacionados a hiperleucocitose. 4 

Apesar da evolugao dos protocolos especificos de quimiote- 
rapia, o prognostico desses pacientes ainda e reservado, com 
sobrevida livre de eventos variando de 25 a 50%. As principais 
causas de falhas no tratamento sao a resistencia aos quimiote- 
rapicos e a mortalidade relacionada ao tratamento. 4 

A terapia especifica consiste em quimioterapia intensiva e, 
em geral, o sucesso do tratamento baseia-se em varios ciclos 
com altas doses de citarabina apos a remissao. 4 

As criangas com subtipo M3 tambem sao tratadas com o 
acido transretinoico (ATRA), o qual promove a diferenciagao 
dos promielocitos. Elas tern um bom prognostico, porem de- 
vem receber cuidados intensivos, pelo risco muito elevado de 
hemorragias, inclusive em SNC, podendo ser fatal. 414 

0 transplante de celula-tronco hematopoetica (TCTH) 
pode ser efetivo para pacientes em recidiva e para o grupo des¬ 
favoravel. 15 

Leucemia mieloide cronica 

Epidemiologia 

A LMC e uma doenga muito rara na infancia, correspondendo 
aproximadamente a 2 a 5% do total das leucemias. Mais de 
80% dos casos sao diagnosticados em maiores de 4 anos de 
idade e 60% depois dos 6 anos de idade, aumentando a inci- 
dencia com a idade. 


Nao ha diferengas significativas entre os sexos e as etnias, e 
nao foi estabelecido componente hereditario. A radiagao ioni- 
zante tem sido relacionada a uma provavel etiologia na LMC 
em adultos, porem, em criangas, ainda e inconclusivo. 16 

Biologia e patologia 

Caracteriza-se por ser uma doenga mieloproliferativa, com hi- 
perplasia mieloide na medula ossea, hematopoese extrame- 
dular e leucocitose com presenga de precursores mieloides no 
sangue periferico. 16 

0 marcador citogenetico especifico, cromossomo Philadel¬ 
phia (Ph), resulta da translocagao reciproca entre os cromos- 
somos 9 e 221(9;22)(q34;qll), com fusao dos genes BCR-ABL. 
Esta presente em cerca de 90 a 95% dos pacientes com LMC. 16 

Manifestapoes clinicas e alteragoes 
laboratoriais 

A evolugao da LMC ocorre em tres fases: cronica, acelerada e blas- 
tica, com variagoes no quadro clinico e laboratorial dos pacientes. 

Fase cronica 16 

Nesta fase, em geral, os pacientes encontram-se clinicamente 
estaveis por varios anos e tem uma evolugao media de 3 a 4 
anos. Alguns podem ser assintomaticos e a maioria pode ter 
sintomas inespecificos, como astenia, cefaleia, perda de peso, 
sudorese e febricula. Cerca de 70% dos pacientes apresentam 
esplenomegalia, podendo ter sintomas relacionados, como 
dor e aumento de volume abdominal. No hemograma, a he- 
moglobina pode variar de 8 a 12 g/dL, o numero de leucocitos 
e muito elevado, geralmente acima de 50.000/mm 3 , com des- 
vio nuclear a esquerda, sem blastos ou pequena porcentagem. 
As plaquetas sao normais ou ate mesmo aumentadas. 

Na fase cronica, a medula ossea e hipercelular, com hiper- 
plasia das series granulocitica e megacariocitica, frequente- 
mente tambem com aumento de precursores mieloides, eosi- 
nofilos e basofilos. Nessa fase, mesmo no mielograma ha 
pequena quantidade de blastos, geralmente em torno de 5%. 

Fase acelerada 16 

Pode ocorrer gradual ou abruptamente, com piora dos sintomas. 
Os pacientes nao respondem bem a terapeutica convencional, e 
a fase tem duragao media de 3 a 6 meses. Os sintomas acen- 
tuam-se e sao relacionados a anemia, podendo ocorrer fenome- 
nos hemorragicos e dor ossea. Geralmente, nessa fase, ocorre 
aumento da esplenomegalia, e o figado pode tambem estar au- 
mentado. No hemograma, e evidente a piora da anemia, o nu¬ 
mero de leucocitos geralmente aumenta, o numero de blastos 
tambem aumenta e as plaquetas diminuem, permanecendo ge¬ 
ralmente entre 50.000 e 100.000/mm 3 . No mielograma, obser- 
va-se aumento dos blastos, entre 10 e 30%. 

Fase blastica 16 

Em geral, ocorre subitamente, com piora da sintomatologia, 
inclusive dos sintomas hemorragicos. Alem de hepatoesple- 
nomegalia, os pacientes tambem podem apresentar linfono- 
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domegalias generalizadas. Nesta fase, nao ha resposta eficaz 
ao tratamento e geralmente os pacientes podem sobreviver no 
maximo ate 6 meses. 0 hemograma revela anemia grave, leu- 
cocitose com aumento do numero de blastos, podendo chegar 
ate 30% ou mais. 0 numero de plaquetas geralmente e menor 
que 20.000/mm 3 . 

Outras alteragoes laboratoriais incluem acido urico e desi- 
drogenase latica, que geralmente estao aumentados na fase 
blastica. 

0 mielograma conbrma o diagnostic, junto com a altera- 
gao caracteristica da citogenetica, a presenga do cromossomo 
Ph. No mielograma, na fase blastica, os blastos aumentam aci- 
ma de30%. 

Tratamento 

Para muitos centros de tratamento, o TMO permanece como a 
melhor indicagao para as criangas com LMC. Ele deve ser indi- 
cado precocemente para uma melhor sobrevida do paciente, a 
qual pode variar de 40 a 80%, caso seja realizado no primeiro 
ano da fase cronica. 17 

Apesar de alguns pacientes na fase cronica responderem 
bem a tratamentos com hidroxiureia e interferon-alfa, eles 
nao sao curativos. 16 

0 mesilato de imatinibe tern mostrado resultados promis- 
sores em adultos. Em criangas, geralmente e prescrito, sobre- 
tudo na fase acelerada da doenga, tendo respostas favoraveis 
por urn periodo determinado, sem muitas evidences de altas 
taxas de sobrevida. 18 

Na fase blastica, geralmente ocorre resistencia aos quimio- 
terapicos, com sobrevida mediana de 3 a 6 meses. Sao poucos 
os pacientes que se benebciam com o TMO nessa fase, com in¬ 
dices de sobrevida prolongada abaixo de 15%. 16 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Considerar queixa de dor ossea progressiva, 
acompanhada de febre, palidez e astenia como 
altamente sugestivas de leucemia aguda. 

• Lembrar que manifestagoes hemorragicas de inicio 
subito, associadas a febre e palidez, devem entrar no 
diagnostico diferencial de leucemias agudas, 
principalmente as mieloides. 

• Pesquisar linfonodomegalias generalizadas com 
crescimento rapido, hepatoesplenomegalia, petequias e 
equimoses nos pacientes com quadro clinico sugestivo 
de leucemia. 

• Interpretar hemograma indicativo de leucemia aguda 
no paciente com anemia normocromica normocitica, 
leucocitose com ou sem linfocitose, plaquetopenia e 
presenga de blastos. 

• Considerar, em crianga assintomatica com 
esplenomegalia, o diagnostico diferencial de leucemia 
mieloide cronica. 

• Identificar os diagnosticos diferenciais das leucemias. 

• Encaminhar, em carater de urgencia, os pacientes com 
diagnosticos altamente sugestivos de leucemia para 
centros pediatricos de referenda em onco-hematologia. 
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Linfomas nao Hodgkin 

Os linfomas nao Hodgkin (LNH) sao alteragoes monoclonais, 
com origem no sistema imunologico. Sao causados pela trans- 
formagao de celulas progenitoras de origem linfoide em seus 
diferentes momentos de maturagao. 

Os LNH podem apresentar diferentes aspectos clinicos e 
morfologicos na infancia e na adolescencia. Esse fato prova- 
velmente se deve a exposigao maior do sistema imunologico 
no adolescente provocando mudangas significativas. 

A classificagao dos LNH baseia-se nas diferentes linhagens 
linfoides que lhe dao origem. 

Epidemiologia 

Nos EUA, 800 (6,5%) dos 12.400 casos novos de cancer em 
criangas, adolescentes e adultos jovens, ate 20 anos, sao LNH. 
Representam 3% de todos os casos de criangas de 0 a 5 anos e 
9% dos casos de 15 a 19 anos. 1 

Internacionalmente, os linfomas de Burkitt (LB) sao mais 
frequentes em areas tropicais, como na Africa Equatorial. Sua 
distribuigao e semelhante a malaria. No Brasil, a incidencia 
media de cancer na infancia foi de 154,3 por milhao; criangas 
de 1 a 4 anos de idade tiveram uma incidencia maior. A taxa de 
incidencia por regiao no Brasil, por milhao de criangas meno- 
res de 19 anos de idade, variou de 13,57 por milhao em Salva¬ 
dor a 39,01 em Jau, sugerindo fatores especfficos ambientais 
nas diferentes regioes. 2 

As causas do aparecimento dos LNH tern sido bastante es- 
tudadas. A infecgao pelo virus de Epstein-Barr (EBV) e a ma¬ 
laria tern sido descritos como cofatores, porem a falta de docu- 
mentagao desses fatores em pafses em desenvolvimento 
dificulta a conclusao. 

Diagnostico e classificagao 

0 diagnostico dos LNH requer analise histopatologica da mas- 
sa ou do liquido mais representative. Deve ser tentado pela for¬ 
ma menos invasiva possfvel. Pacientes portadores de massa 
mediastinal sao de alto risco para complicagoes cardfacas e/ou 


respiratorias graves se submetidos a anestesia geral. Nesses pa¬ 
cientes, o diagnostico pode ser tentado por meio da analise de 
liquido pleural e/ou mielograma. Vale lembrar que aproxima- 
damente 70% desses pacientes tern a medula ossea compro- 
metida ao diagnostico. Para que se tenha material representati¬ 
ve para todas as analises necessarias para o diagnostico, e ideal 
a exerese de urn linfonodo inteiro ou uma biopsia da massa 
suspeita de pelo menos 1 cm 3 . Nos demais pacientes, o diag¬ 
nostico deve ser tentado em linfonodos perifericos sempre que 
presentes, evitando grandes cirurgias que levam a urn atraso 
no tratamento. Nas grandes massas abdominais, o diagnostico 
pode ser conseguido via coleta de liquido ascitico e/ou pungao 
biopsia da massa dirigida por ultrassonografia. E importante 
que, por qualquer urn dos metodos, se consiga material sufi- 
ciente para diagnostico completo: histologia, imuno-histoquf- 
mica ou imunofenotipagem e citogenetica, quando indicada. 

A classificagao dos LNH da infancia e considerada mais fa- 
cil que dos adultos. Os LNH da crianga sao, em quase toda sua 
totalidade, linfomas de alto grau de malignidade que, de acor- 
do com a sua origem celular, sao hoje classificados conforme a 
Organizagao Mundial da Saude (OMS) em 3 subgrupos: 

• linfomas de celulas B (Burkitt e difuso de grandes celulas); 

• linfomas linfoblasticos T e pre-B; 

• linfomas de grandes celulas anaplasicos. 

Os LB sao caracterizados morfologicamente por celulas linfoi¬ 
des monomorficas que, segundo os morfologistas, teriam o as- 
pecto de “ceu estrelado”. Na medula ossea e/ou sangue perife- 
rico (FAB L3), sao relativamente uniformes, tern quantidade 
moderada de citoplasma basofilico e sao vacuolizados conten- 
do nucleo de cromatina reticular. 3 

As celulas expressam imunoglobulinas de superficie (IgM k 
ou 1, de cadeias leves) e envolvem translocagoes especificas 
envolvendo o oncogene C-MYC. A mais comum dessas anor- 
malidades citogeneticas, presente em 80% dos casos, e a 
translocagao t(8;14)(q24;q32). Os demais apresentam t(2;8) 
( P 12;q24)et(8;22)(q24;qH). 
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A grande maioria dos linfomas linfoblasticos tem sua origem 
em celulas T (80%). Os demais originam-se de celulas pre-B. 
Os linfomas T apresentam imunofenotipo das celulas tunicas 
em estagio intermediary ou tardio de diferenciagao. As neopla¬ 
sias de celulas T sao caracterizadas por varias anormalidades 
citogeneticas que causam ativagao de fatores de transcrigao, 
decorrentes de translocagoes especificas nos genes receptores 
de celulas T. Alguns genes sao considerados importantes fato¬ 
res de transcrigao, como H0X11(TLX1), TALl(SCL), TALI, LYL1 , 
BHLHB1 , LMOl e LM02. Estudos recentes sugerem que a per- 
da de heterozigosidade de 6ql4-q24 esteja relacionada a urn 
pior prognostico nesses linfomas. Os linfomas linfoblastico 
de celulas B precursoras expressam desoxinucleotidil transfe¬ 
rase terminal (TdT) e nao expressam imunoglobulinas, o que 
pode ser importante para diferencia-los dos linfomas B ma- 
duros que pedem tratamento diferenciado. 4 

Os LNH de grandes celulas podem ser difusos de grandes ce¬ 
lulas, oriundos de celulas B, CD20+, tratados com os mesmos 
protocolos dos linfomas B, enquanto os anaplasicos de grandes 
celulas, oriundos de celulas T ou nulas, sao, na grande maioria 
das vezes, CD30+ e expressam a enzima anaplasicolinfoma- 
cinase (ALK). Aproximadamente 80% apresentam a t(2;5) 
(p23;q35). Criangas ALK+ parecem ter melhor prognostico. 5 

Manifestagoes clinicas 

As manifestagoes clinicas do LNH variam de acordo com o 
tipo histologico e com o local primario. Os linfomas B, como ja 
dito, podem ser LB ou linfomas nao Hodgkin difusos de gran¬ 
des celulas B (LNHDGCB). Esses dois tipos manifestam-se de 
formas diferentes em criangas e adolescentes. 

De acordo com a maior ou menor presenga do DNA do EBV, 
o LB pode ser considerado endemic ou esporadico, nao ha- 
vendo caracteristicas capazes de prover uma distingao segura 
entre esses dois tipos. Os tumores endemics tern sido descri- 
tos nos paises em desenvolvimento com 50 a 100% contendo 
DNA-EBV. Estao mais frequentemente associados a massas 
mandibulares inicialmente descritas na Africa, hoje vistas na 
Amazonia brasileira e na Turquia. Isso sugere que as caracte¬ 
risticas clinicas podem softer agoes ambientais alem das do 
hospedeiro. Em paises afluentes, a associagao com o EBV e 
muito menor (10 a 20%). Alem da ja citada massa mandibular 
que abala os dentes, principalmente os molares, o LB tem 
como principal sintoma a “dor de dente”; pode estar associado 
a envolvimento orbital evoluindo para compressao de pares 
cranianos (III, IV, VI). Na Africa Equatorial e no Brasil, esses 
tumores desenvolvem massa extradural, cuja manifestagao 
maior e dor nas costas, podendo levar a paraplegia. Uma ma¬ 
nifestagao clinica pouco frequente, mas bastante tipica do LB, 
e a invaginagao intestinal. Diante de urn quadro obstrutivo de- 
corrente de invaginagao em uma crianga com mais de 2 anos 
de idade, o diagnostic de LB sempre deve ser lembrado. A la- 
parotomia com ressecgao da massa causadora da invaginagao 
esta indicada. E uma das poucas cirurgias indicadas no trata¬ 
mento dos linfomas. 

0 Burkitt esporadico, tambem conhecido como Burkitt 
americano, tem como principais manifestagoes massas abdo- 


minais resultantes de comprometimento de linfonodos do 
mesenterio cujas manifestagoes sao dor abdominal sem sinais 
de obstrugao, aumento de volume do abdome, compressao de 
estruturas abdominais como figado e arvore biliar. Ao exame 
fisico, essas criangas apresentam urn abdome volumoso, com 
massas nodulares imprecisas comparadas a urn saco de bata¬ 
tas, algumas vezes com ascite volumosa que pode mostrar ce¬ 
lulas neoplasicas, ajudando no diagnostic. 0 comprometi¬ 
mento de ovario nas meninas e do testiculo nos meninos e 
descrito. 0 Burkitt esporadico pode ter manifestagoes de cabe- 
ga e pescogo do tipo infiltragao de tonsilas palatinas, linfono¬ 
dos e glandulas salivares. Mais frequentemente, apresentam 
infiltragao da medula ossea ao diagnostic e comprometimen¬ 
to osseo. 0 comprometimento do torax pelo LB e extrema- 
mente raro. 

Os linfomas B primarios de mediastino (LBPM) sao hoje 
considerados uma entidade a parte. E uma doenga de prog¬ 
nostico reservado que merece urn tratamento mais agressivo 
que os demais linfomas. 0 comprometimento do parenquima 
pulmonar e mais frequentemente observado nos LBPM. 

Dentre os linfomas de celulas B, os difusos de grandes celu¬ 
las tem como manifestagao clinica mais frequente o compro¬ 
metimento de linfonodos de multiplas cadeias. 0 comprome¬ 
timento do sistema nervoso central (SNC) e da medula ossea e 
raro nessa patologia. Os linfomas linfoblasticos de celulas B 
precursoras frequentemente se apresentam com doenga mais 
localizada, envolvendo pele, tecidos moles, osso, tonsila ou 
urn unico local linfonodal periferico. 

Criangas com linfoma linfoblastico de celulas T tipicamen- 
te se apresentam com massa mediastinal e/ou adenopatia 
cervical/supraclavicular. A medula ossea frequentemente 
esta infiltrada e, por definigao, tem menos que 25% de blastos. 
As manifestagoes clinicas dependem do local primario de aco- 
metimento; quando linfonodal periferica chama atengao do 
pediatra o aumento de volume dos linfonodos perifericos, 
principalmente cervicais e supraclaviculares, mas que podem 
comprometer qualquer cadeia. Os linfomas primarios de me¬ 
diastino tem como manifestagao inicial tosse rebelde ao trata¬ 
mento seguida de insuficiencia respiratoria, edema de fossas 
supraclaviculares, cervical e de face, que evoluem para uma 
sindrome de veia cava superior. Essa formagao predispoe a 
tromboses. Esses linfomas tambem podem invadir o pericar- 
dio com formagao de derrame pericardio e possivel tampona- 
mento cardiaco. Essa situagao caracteriza uma emergencia 
oncologica, e o diagnostic e o tratamento devem ser feitos ur- 
gentemente, pois o risco de morte e iminente. Nos casos de 
comprometimento nodal disseminado, a hepatomegalia e a 
esplenomegalia sao frequentes; comprometimento renal e de- 
tectado na tomografia computadorizada (TC) ou na ultrasso- 
nografia, embora a fungao renal frequentemente esteja preser- 
vada; infiltragao do SNC pode estar associada a paralisia de 
nervos cranianos, sinais de hipertensao intracraniana com ce- 
faleia e vomitos. 

Os linfomas anaplasicos de grandes celulas (LAGC) apre- 
sentam-se frequentemente com envolvimento extranodal 
(60%), incluindo pele, osso e partes moles. Tem uma evolugao 
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mais indolente, com linfadenopatia com caracteristicas duvi- 
dosas, muitas vezes confundindo o pediatra com linfonodos 
de origem nao maligna. Sao frequentemente acompanhados 
dos chamados sintomas B - febre prolongada, perda de peso e 
prurido nos adolescentes. Podem aparecer em qualquer idade 
pediatrica e tern sido mais frequentes nos meninos. Linfade¬ 
nopatia esteve presente em 88 a 97% das diferentes series. Os 
linfonodos perifericos sao os mais comprometidos, seguidos 
dos retroperitoneais e mediastinais. 0 comprometimento do 
SNC ou da medula ossea e mais raro nesses linfomas que nos 
demais. 6 

Achados laboratoriais 

Os exames laboratoriais sao fundamentais no diagnostic e no 
estadiamento dos LNH. 

1. Hemograma: pode ser normal, visto que a maioria dos linfo¬ 
mas nao acomete a medula ossea. Nos casos de LNHLT com 
infiltragao de medula, que, por dehnigao, deve ser ate 25%, o 
hemograma nao manifesta alteragoes. Ja na leucemia Burkitt 
(LB), as manifestagoes no sangue periferico podem mostrar 
alteragoes nas tres series, como observado nas demais leuce- 
mias. 

2 VHS: a velocidade de hemossedimentagao, totalmente ines- 
pecifica, costuma estar aumentada. 

3. DHL: a desidrogenase latica, enzima intracelular, esta tao 
mais elevada quanto a quantidade de celulas tumorais e a in- 
tensidade de apoptose (morte celular espontanea). A DHL 
tern sido considerada fator prognostic principalmente nos 
linfomas B. Quanto mais elevada, pior o prognostic. 

4. Acido urico: tambem pode estar elevado em consequencia da 
morte celular espontanea. 

5. Ureia e creatinina: devem fazer parte da avaliagao inicial dos 
linfomas, visto que a infiltragao linfomatosa dos rins e a lise 
tumoral com precipitagao de urato nos tubulos renais podem 
levar a elevagao. 

6. TGO, TGP e gama GT: podem refletir comprometimento hepa¬ 
tic por infiltragao do parenquima e/ou compressao das vias 
biliares pela massa abdominal ao diagnostic. 

7 Eletrolitos: Na, K, Ca, P e Mg fazem parte da avaliagao da sin- 
drome de lise pre-tratamento e fungao renal. 

8. Mielograma de tres pontos diferentes: a infiltragao medular pelo 
linfoma pode ser focal, e a coleta de material para mielograma de 
tres pontos diferentes torna a avaliagao mais hdedigna. 

9. Imunofenotipagem do material do mielograma, liquido pleu¬ 
ral e ascitico se presentes, e liquido cefalorraquidiano (LGR), 
se a celularidade estiver aumentada, pode ajudar na determi- 
nagao da linhagem celular que originou o tumor. 

10. Coleta de LCR: e fundamental na avaliagao inicial para esta¬ 
diamento e orientagao terapeutica. 

Avaliagao por imagens 

Sao obrigatorios no diagnostic e estadiamento dos LNH os 
seguintes exames de imagem: 

• radiografia de torax: investigagao de massa do mediastino, 
metastases pulmonares e ainda eventuais processos infeccio- 
sos associados; 


• ultrassonograha do abdome: avaliagao de toda a cavidade, fi- 
gado e bago e, principalmente, rins, vias urinarias e sistema 
coletor; 

• ultrassonograha do torax: em caso de suspeita de derrame 
pleural; 

• ecocardiograma: em caso de suspeita de infiltragao e derrame 
pericardico; 

• ultrassonograha de testiculo: em caso de aumento de volume 
testicular; 

• TC de torax e abdome: sempre que as condigoes do paciente 
permitirem: 

• ressonancia magnetica (RM) de cranio: em caso de sinais cli¬ 
nics de comprometimento central; 

• RM de coluna: em caso de manifestagoes clinicas de compres¬ 
sao radicular (emergencia). 

Os exames a seguir nao sao obrigatorios, mas podem colaborar 
com o estadiamento: 

• PET-CT-FDP: tomograha com mapeamento das areas com- 
prometidas com glicose marcada; 

• mapeamento osseo; 

• endoscopia. 

Diagnostico diferencial 

0 diagnostico diferencial dos LNH pode variar intensamente 
com as manifestagoes clinicas iniciais, que se devem, na maio¬ 
ria das vezes, ao local primario de comprometimento. 

As patologias que mais fazem parte da chave de diagnosti¬ 
cs diferenciais dos linfomas sao as infectocontagiosas que 
cursam com febre, linfadenopatia e hepatoesplenomegalia. 

Linfomas primarios de linfonodos perifericos, principalmen¬ 
te os que cursam com febre, podem ter como diagnostico dife¬ 
rencial as linfadenopatias febris de origem infecciosa (toxoplas- 
mose, mononucleose, citomegalovirus, tuberculose, doenga da 
arranhadura de gato e outros). Fatores importantes na avaliagao: 

• historia e exame fisicos bem feitos; 

• caracteristicas dos linfonodos: 

- localizados: dependendo da localizagao, merecem diag¬ 
nostico diferencial com outras massas nao ganglionares; 
na regiao inguinal, com hernias e atopias testiculares; 

- multiplas cadeias: geralmente os linfonodos sao acompa¬ 
nhados de hepatomegalia e/ou esplenomegalias; 

- consistencia: geralmente endurecida; 

- coalescentes; 

- aderidos a pianos profundos; 

- com linfonodos satelites; 

- sem sinais inflamatorios, como calor, rubor, flutuagao, 
pouco ou nada dolorosos; 

- tamanho: os linfonodos do linfoma sao geralmente maio- 
res (> 2,5 cm) e apresentam crescimento progressivo; 

- ausencia de sinais hogisticos. 

Dentro das patologias neoplasicas, os linfomas podem ser 
confundidos com comprometimento linfonodal do rabdo- 
miossarcoma, neuroblastoma, linfo-histiocitose maligna e ou¬ 
tros mais raros. 
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Os linfomas primarios de mediastino sao massas que com- 
prometem o mediastino medio e o anterior e que tern, como 
diagnostico diferencial, tumores germinativos (muito mais ra¬ 
ros), tireoide mergulhante e o proprio timo. 

Os linfomas abdominais, na maioria das vezes, sao tao 
agressivos que chegam como grandes massas com comprome- 
timento de multiplos orgaos, de modo que os diagnostics di- 
ferenciais sao geralmente com outros tumores, como neuro¬ 
blastoma ou rabdomiossarcoma. Menos frequentemente, os 
linfomas podem ter sua origem em orgaos abdominais locali- 
zados como figado, merecendo o diagnostico diferencial com 
hepatoblastoma e hepatocarcinoma; linfoma primario de ova- 
rio merece diagnostico diferencial com tumores germinativos, 
adenocarcinoma e ate torgao ovariana; raros, mas muito co- 
nhecidos, os linfomas primarios do intestino delgado (valvula 
ileocecal), que se manifestam com obstrugao intestinal por in¬ 
vaginagao, merecem diagnostico diferencial com as causas 
nao malignas de invaginagao em criangas. 

Sao considerados fatores de risco para o diagnostico de 
neoplasias e, principalmente, dos linfomas as seguintes mani- 
festagoes: 

• linfadenopatia, com aumento de linfonodos com crescimento 
progressivo e que, na suspeita de uma infecgao, nao involui- 
ram como o esperado; 

• febre por mais de 7 dias sem outro diagnostico patente; 

• associagao com hepato e/ou esplenomegalia; 

• perda de peso acentuada (> 10%) nos ultimos 2 meses; 

• sudorese profusa e/ou prurido nos pacientes mais velhos - 
adolescentes. 

Se o pediatra ficar atento a uma ou mais dessas manifestagoes 
e encaminhar o paciente precocemente para o especialista, 
tera chance de fazer urn diagnostico mais precoce e, portanto, 
aumentar a probabilidade de cura. 

Fatores prognosticos 

Os principais fatores prognosticos do LNH na infancia e ado- 
lescencia sao: 

1. Estadiamento: determinagao da extensao de comprometi- 
mento da doenga. Quanto maior o estadiamento, pior o prog¬ 
nostic: 

• estadio I: linfonodo ou massa tumoral completamente res- 
secado (raro); 

• estadio II: tumor primario ressecado sem margens. Ausen- 
cia de comprometimento em qualquer outra localizagao; 

• estadio III: tumores irressecaveis, todos os primarios de 
mediastino e a grande maioria dos tumores abdominais, 
excetuando os invaginados ressecados e os raros primarios 
de ovario totalmente ressecados. Todos os linfomas que ti- 
verem comprometimento supra e infradiafragmatico; 

• estadio IV: metastases hematogenicas (a distancia), me- 
dula ossea e/ou SNC comprometidos. 

2. Ma resposta ao tratamento. 

3. Nivel de DHL ao diagnostico: principalmente para os linfo¬ 
mas B. 

4. Tratamento instituido. 


Tratamento 

0 tratamento dos LNH e sempre quimioterapico. 0 papel da 
cirurgia, na grande maioria das vezes, esta na biopsia para 
diagnostico e, raramente, como ja citado, em linfomas locali- 
zados de ovario ou valvula ileocecal com invaginagao. Mesmo 
nessas situagoes, a complementagao quimioterapica se impoe. 

E importante ficar claro que, embora algumas vezes se ma- 
nifeste de forma localizada, os linfomas sao doengas sistemi- 
cas. Tentativas do cirurgiao de grandes exereses sao mutilan- 
tes, atrasam a quimioterapia e sao responsaveis por piores 
prognosticos. 

A intensidade do tratamento (doses e tempo) depende do 
subtipo histologico e do estadiamento. Quanto maior o esta¬ 
diamento, mais intensivo sera o tratamento e com maior risco 
de efeitos colaterais imediatos e tardios. 

Diagnostico precoce e bem feito e a principal colaboragao 
do pediatra para com esses pacientes. 7 

Doenga de Hodgkin 

A doenga de Hodgkin (DH) foi primeiramente descrita na se- 
gunda metade do seculo XX, pelos patologistas Sternberg e 
Reed. Acredita-se que tenham sido as primeiras descrigoes da 
histopatologia da DH. Reed, em particular, fez uma descrigao de 
celulas gigantes multinucleadas que permitiu, na epoca, a dife- 
renciagao dessa patologia com a tuberculose, muito frequente¬ 
mente associada. Durante muitos anos, permaneceu a duvida 
se seria uma doenga infecciosa ou uma patologia monoclonal e, 
portanto, neoplasica. Foi o sucesso no cultivo das celulas de 
Reed-Sternberg que permitiu a demonstragao de que se tratava 
de celulas de natureza maligna, reforgando a ideia de uma doen¬ 
ga verdadeiramente maligna. 

Epidemiologia 

A DH tern uma distribuigao bimodal em relagao a idade, com 
diferengas etnicas e geograficas. Em paises industrializados, 
os picos ocorrem ao redor dos 20 anos e, mais tarde, ao redor 
dos 50 anos. Nos paises em desenvolvimento, o primeiro pico 
ocorre antes da adolescencia. Na forma infantil, existe uma li- 
geira predominance do sexo masculino, enquanto, em ado¬ 
lescentes, essa diferenga nao tern sido observada. A DH e rara¬ 
mente observada antes dos 5 anos de idade. E rara em criangas, 
mas e comum em pacientes com imunodeficiencia infectados 
por virus. 

As caracteristicas epidemiologicas sugerem que a etiologia 
pode variar com a idade na apresentagao. Exposigao intensa e 
precoce a agentes infecciosos poderia aumentar o risco da forma 
infantil da DH. 0 EBV tern sido implicado na origem da DH tanto 
em estudos sorologicos como epidemiologicos. Essa hipotese e 
reforgada pela evidencia de genomas de EBV por hibridizagao in 
situ nas celulas de Reed-Sternberg. Os tumores com genoma posi- 
tivos para EBV sao mais frequentes em criangas menores de 10 
anos em paises em desenvolvimento. A doenga pode ser o resul- 
tado de multiplos processos patologicos que incluam infecgao vi¬ 
ral e exposigao a urn hospedeiro geneticamente suscetivel. Casos 
de DH em uma mesma familia sugerem uma predisposigao gene- 
tica ou exposigao a agente etiologico comum ou ate ambos. A 
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maior frequencia de DH em parentes de 1 Q grau, principalmente 
do mesmo sexo e gemeos, tem sido mostrado na literatura. 

Diagnostico e classificagao 

0 diagnostico da DH, assim como do LNH ja descrito anterior- 
mente, e feito pela biopsia do local comprometido de maior re- 
presentatividade. Ao contrario do LNH, a grande maioria das 
manifestagoes da DH e linfonodal periferica. Mesmo quando 
se observam manifestagoes de mediastino e/ou abdominal, 
elas vem acompanhadas de comprometimento periferico. DH 
com comprometimento mediastinal ou abdominal isolado 
sao, respectivamente, 10% e 3% das DH na infancia e adoles¬ 
cencia. Atnalmente, com base em estudos de imunofenotipa- 
gem das celulas linfociticas e histiociticas e das celulas de 
Reed-Sternberg da DH classica, a DH e classificada em imuno- 
fenotipo I (DH com predominance linfocitaria) e DH II ou 
classica. De acordo com esse criterio, a DH tipo I apresenta po- 
sitividade ou negatividade para cadeia J, CD20+, CD79a+ e ce¬ 
lulas linfociticas ou histiociticas +. 0 tipo classico tem cadeia J 
negativa, CD20+/-7 CD79a+/-> CD30+, CD15+/- e celulas de 
Reed-Sterberg +. Na ultima classificagao europeia-americana, 
o imunofenotipo II (DH classica) engloba os tipos anterior- 
mente descritos como esclerose nodular, celularidade mista e 
deplegao linfocitaria. Esses achados fazem uma distingao cla- 
ra entre DH classica e deplegao linfocitaria 

DefiniQao de subtipos histologicos 
A classificagao de Rye, universalmente aceita, define quatro 
subtipos histologicos na DH: predominio linfocitario (PL), ce¬ 
lularidade mista (CM), deplegao linfocitaria e esclerose nodu¬ 
lar. Com o desenvolvimento da quimioterapia, essa classifica¬ 
gao deixou de ter relevancia prognostica. 

Manifestagoes clinicas 

Como ja dito, a DH e predominantemente linfonodal periferica, 
ao contrario do LNH na infancia, cujo comprometimento mais 
frequente se da em orgaos e linfonodos internos. A grande 
maioria da DH e cervical e supraclavicular. Os linfonodos com- 
prometidos sao endurecidos, geralmente nao sao unicos, mas 
formam urn conglomerado de linfonodos no qual urn e maior e 
mais central, com outros menores coalescentes e aderidos a 
pianos profundos. Podem aparecer avermelhados e sensiveis a 
palpagao, mas nao dolorosos como os processos inflamatorios. 
Dois tergos dos pacientes apresentam algum grau de compro¬ 
metimento mediastinal, porem, vale lembrar que comprometi¬ 
mento de mediastino exclusivo e raro. A preocupagao com a 
abordagem diagnostica da crianga portadora de massa de me¬ 
diastino e sindrome de cava ou mediastino superior, descritos 
anteriormente para LNH, e tambem pertinente para DH. Linfa- 
denopatias inguinal e axilar podem ser mais raramente locais 
primarios de acometimento da DH. Doenga primaria exclusiva 
subdiafragmatica e muito rara - menos de 3% dos casos. 

Sinais e sintomas 

Alem do aumento de uma ou mais cadeias linfonodais, perife- 
ricas, na maioria das vezes, a DH costuma cursar com febre 


diaria maior que 38°C, anorexia, fadiga, prurido e perda de 
peso lenta e progressiva. Os sintomas sistemicos sao mais fre- 
quentemente vistos em doenga avangada. 

Achados laboratoriais 

Na grande maioria das vezes, as contagens hematimetricas nao 
tem maior especificidade na DH localizada. Nos casos mais 
avangados, pode-se observar anemia resultante de alteragoes 
na mobilizagao do ferro. A anemia hemolitica Coombs positivo 
pode, em alguns casos, estar associada a DH. Nesses casos, e 
acompanhada de reticulocitose e hiperplasia normoblastica da 
medula ossea. Varias manifestagoes autoimunes podem estar 
presentes ao diagnostico da DH: anemia hemolitica autoimune, 
neutropenia autoimune, plaquetopenia autoimune (PTI) e sin- 
drome nefrotica. A VHS, o cobre serico e a ferritina podem estar 
aumentados, refletindo alteragao do sistema reticuloendotelial. 

Diagnostico diferencial 

0 diagnostico diferencial da DH na infancia e na adolescencia 
deve ser feito principalmente com as doengas infectocontagio- 
sas que cursam com linfadenopatias e febre. Dentre elas, me- 
recem citagao especial a mononucleose, a tuberculose, a toxo- 
plasmose, a citomegalovirose e, quando localizada, a doenga 
da arranhadura de gato. Na maioria das vezes, o diagnostico 
dessas patologias e feito por meio das sorologias e pesquisa 
por PCR que, quando negativos, orientam para a biopsia diag¬ 
nostica. Entre DH e LNH, a historia evolutiva pode ajudar 
muito na orientagao. Os LNH sao geralmente mais agressivos 
e com historias muito mais curtas. A DH e mais indolente, e a 
referenda de aumento de linfonodos e de semanas ou meses. 
Outro fator relevante sao as alteragoes bioqmmicas de acido 
urico e DHL, mais frequentemente observados nos LNH. Ain- 
da dentro dos diagnostics neoplasicos, o diferencial com lin¬ 
fonodos metastaticos de outros primarios, como carcinoma de 
rinofaringe e sarcomas de partes moles, deve ser lembrado. 

Fatores prognosticos 

0 principal fator prognostic da DH e, sem duvida, o estadia- 
mento, que, na DH, obedece a classificagao de Ann Arbor: 

• estadio I: envolvimento de uma unica cadeia de linfonodo (I) 
ou de urn unico local ou orgao extralinfatico (IE); 

• estadio II: duas ou mais regioes linfonodais (II) ou orgaos do 
mesmo lado do diafragma (HE); 

• estadio III: envolvimento acima e abaixo do diafragma (III). 
Se for extralinfatico, HIE; se ambos (HIES); 

• estadio IV: comprometimento difuso ou sistemico de urn ou 
mais orgaos extralinfaticos ou tecidos com ou sem envolvi¬ 
mento de linfonodos. 

Nota: a presenga de febre, sudorese noturna e/ou perda de 
peso maior que 10% nos ultimos 6 meses em qualquer estadio 
recebe o sufixo B. A ausencia de qualquer desses sintomas re- 
cebe o sufixo A. 

Os sintomas B, grandes massas de mediastino, extensao 
extranodal da doenga e estadios IIIB e IV sao tambem fatores 
prognosticos relevantes. 


1550 . TRATADO DE PEDIATRIA • SEgAO 19 ONCO-HEMATOLOGIA 


Na decada de 1970, o estadiamento da DH era feito por 
meio de laparotomia exploradora para identificagao de doenga 
infradiafragmatica, que preconizava a esplenectomia para me- 
lhor avaliagao da doenga esplenica. A partir da decada de 1980, 
com os avangos dos metodos diagnosticos nao invasivos e a 
evolugao da quimioterapia sistemica para criangas, a laparoto¬ 
mia estadiadora caiu em desuso. Hoje, fazem parte da avalia¬ 
gao diagnostica e estadiamento da DH em criangas os seguin- 
tes exames e avaliagoes: 

• exame flsico com medida dos linfonodos; 

• hemograma completo, VHS, testes de fungao renal e hepatica, 
nivel de fosfatase alcalina; 

• biopsia de linfonodo (hematoxilina eosina e imuno-histoqm- 
mica); 

• radiografia de torax com medida da relagao com mediastino; 

• TC de pescogo e de torax; 

• TC ou RM de abdome e de pelve; 

• biopsia de medula ossea, exceto para estadios IA/IIA; 

• PET-CT, mais recente, que pode ser util na determinagao de 
todos os locais de acometimento; 

• mapeamento osseo, para criangas com dores osseas, e fosfa¬ 
tase alcalina elevada, se o PET-CT nao for disponivel. 

Tratamento 

0 tratamento da DH em crianga baseia-se sempre na quimio¬ 
terapia sistemica, algumas vezes associada a radioterapia. 0 
uso da radioterapia, ou pelo menos em doses mais altas, tern 
sido evitado em criangas em virtude das sequelas graves de 
crescimento e desenvolvimento. A literatura diverge quanto 
ao melhor tratamento, sempre na tentativa de manter os altos 
indices de cura da patologia obtidos nos dias de hoje, com os 
menores efeitos colaterais imediatos e tardios. Para os esta¬ 
dios iniciais, a maioria dos autores advoga menos ciclos de 
quimioterapia associados a doses mais baixas e campos me¬ 
nores de radioterapia. Nos estadios III, preconiza-se frequen- 
temente o esquema denominado “sandmche”, no qual se faz a 
quimioterapia (3 ciclos) intercalada com radioterapia nos 
campos envolvidos ao diagnostic, seguidos de mais 3 ciclos 
de quimioterapia. Ja nos estadios IV, a divergencia de condu- 
tas tern sido maior. Alguns autores preconizam quimioterapia 
mais intensiva, com numero maior de ciclos e a adigao de no¬ 
vas drogas sem radioterapia, reservando-a para as situagoes 
de recidiva. Outros preconizam a radioterapia no primeiro tra¬ 
tamento nos locais de envolvimento inicial com campos mais 
estendidos. Sem duvida, o melhor que se pode fazer por esses 
pacientes e o diagnostic precoce, em estadios iniciais, o que 
propicia altos indices de cura com tratamentos menos agressi- 
vos. Os esquemas quimioterapicos mais frequentemente usa- 
dos em pediatria sao o OPPA - vincristina, procarbazina, 
prednisona e doxorrubicina - intercalados com ABVD - do- 
xorrubicina, bleomicina, vimblastina e dacarbazina. Infeliz- 
mente, embora os indices de cura sejam hoje muito elevados, 
a atengao tern sido voltada para os efeitos colaterais, principal- 
mente os tardios, consequentes ao tratamento. A Tabela 1 
mostra os principais efeitos colaterais em portadores de DH 
tratados com quiniio e/ou radioterapia. 


Tabela 1 Eventos adversos relacionados ao tratamento 
na DH 


Eventos adversos 

Tratamento associado 

Toxicidade gonadal em 
meninos 

Agentes alquilantes 

Infertilidade feminina 

Radioterapia, agentes 
alquilantes 

Tireoide: hipotireoidismo, 
nodulos, cancer 

Radioterapia (pescogo/torax) 

Toxicidade cardiaca: 
pericardite, pancardite, 
miopatia, doenga coronariana, 
lesao valvar, defeito de 
condugao 

Antraciclicos, radioterapia 
(torax) 

Pulmao: fibrose 

Bleomicina, radioterapia 

Musculo esqueletico: 
alteragoes de crescimento, 
assimetrias 

Radioterapia 

Necroses avasculares 

Corticosteroides 

Neoplasias secundarias 

Radioterapia, agentes 
alquilantes, etoposideo, 
antraciclicos 


DH: doenca de Hodgkin. 
Fonte: Metzger et al., 2011. 8 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer a incidencia e entender os fatores que 
influenciam a frequencia dos linfomas. 

• Identificar os sinais e sintomas da doenga dependendo 
do local da massa linfoide primaria e da presenga de 
doenga disseminada. 

• Identificar as caracteristicas das linfonodomegalias que 
sugerem malignidade. 

• Conhecer a classificagao histologica dos LNH e de DH. 

• Identificar os principais exames laboratoriais e de 
imagem para avaliagao da extensao da doenga. 

• Saber os principais diagnosticos diferenciais de acordo 
com a localizagao primaria da doenga. 

• Apontar os principios gerais para o tratamento e os 
principais fatores prognosticos. 

• Reconhecer a relevancia da participagao do pediatra no 
diagnostics precoce dos linfomas e compreender que o 
prognostics esta relacionado a adequada investigagao 
e ao tratamento em centro pediatrico de referenda em 
oncologia. 
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CAPITULO 6 


TUMORES SOLI DOS 


Denise Bousfield da Silva 
Jose Henrique Silva Barreto 
Mara Albonei Dudeque Pianovski 


Introdugao 

Tumor solido e uma massa constituida pela multiplicagao das 
celulas de um tecido, sem a estrutura dos processos inflama- 
torios ou parasitarios conhecidos. Pode tambem ser definido 
como qualquer aumento de volume desenvolvido em uma 
parte qualquer do corpo. 1 De acordo com seu comportamento 
e caracteristicas biologicas, pode ser maligno ou benigno, con- 
forme apresente ou nao tendencia a se estender, a fazer me- 
tastase e a cursar com recidiva apos ablagao. 12 

Os tumores solidos representam cerca de metade das neo¬ 
plasias pediatricas, sendo que os tumores do sistema nervoso 
central (SNC) correspondem ao tipo mais frequente da infan- 
cia. As massas abdominais sao um importante contingente de 
tumores solidos na faixa pediatrica, sendo representadas prin- 
cipalmente pelo tumor de Wilms e pelo neuroblastoma. Ou- 
tros tumores solidos encontrados na faixa infantojuvenil sao 
retinoblastoma, sarcomas de partes moles, tumores hepaticos, 
tumores das celulas germinativas, tumores do cortex suprar- 
renal, tumores osseos e outros tumores menos frequentes. 12 

Neste capitulo, serao abordados o tumor de Wilms, o neu¬ 
roblastoma, os tumores hepaticos, os tumores de celulas ger¬ 
minativas, os tumores do cortex suprarrenal, o retinoblasto¬ 
ma e os sarcomas de partes moles. 

Tumores abdominais 

Os tumores abdominais ocorrem frequentemente em criangas, 
e a sua origem e variada. Seu comportamento depende da his- 
togenese, da localizagao e de suas relagoes com orgaos vizi- 
nhos. A avaliagao desses tumores requer urgencia para deter- 
minar sua malignidade, sua relagao com orgaos vizinhos, alem 
de verificar a existencia de compressao de orgaos vitais ou a 
presenga de hemorragia. 2 

A historia clinica e o exame fisico realizados com rigor, na 
maioria das vezes, fornecem subsidios sobre a natureza do tu¬ 
mor, pois existem determinadas caracteristicas que ja levam a 
suspeitar da natureza da massa (Tabela 1). 


A idade e um fator importante para nortear a linha de racio- 
cinio diagnostic. Tumores ou massas que sao detectados no 
perfodo neonatal sao, na grande maioria das vezes, de nature¬ 
za benigna, correspondendo, na sua quase totalidade, a mal- 
formagoes e defeitos do desenvolvimento embrionario. A pro- 
porgao em que se afasta do periodo neonatal, aumenta a 
chance de malignidade da lesao. 12 

No lactente e na crianga, a presenga de um tumor abdomi¬ 
nal determina aumento significativo na possibilidade de ser 
um tumor maligno. A sua localizagao no abdome ja sugere 
malignidade. A frequencia de comportamento maligno das 
massas retroperitoneais aproxima-se de 80%, traduzindo um 
aumento das lesoes nao renais, enquanto a frequencia de le- 
soes renais permanece a mesma. 1 Na Tabela 2, sao apresenta- 
das algumas caracteristicas obtidas ao exame fisico e a radio- 
grafia simples do abdome, que auxiliam no raciocinio clinico e 
na percepgao da localizagao anatomica da massa. 

Os dois tumores abdominais malignos mais comuns na in- 
fancia sao o tumor de Wilms e o neuroblastoma. Ainda sao ob- 
servados os tumores hepaticos, as massas gonadais, represen¬ 
tadas pelos tumores de celulas germinativas, e os tumores do 
cortex suprarrenal, mais frequentes no sudeste e sul do Brasil. 


Tabela 1 Caracteristicas dos tumores abdominais 
segundo as especificagoes da anamnese e do exame 
fisico 



Tumor benigno 

Tumor maligno 

Idade 

< 1 ano 

> 1 ano (2 a 6 anos) 

Evolugao 

Lenta 

Rapida 

Estado geral 

Mantido 

Comprometido 

Localizagao 

Abdome inferior, 
retroperitonio e rins 

Abdome superior 

Consistencia 

Movel 

Fixo 

Dor 

Presente (processos 
inflamatorios, torgoes) 

Ausente 


Fonte: Silva et al., 2014. 1 
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Tabela 2 Caracteristicas das massas segundo sua 


localizagao no abdome 

Tumores 

intra-abdominais 

Tumores 

retroperitoneais 

Mobilidade 

Movel a palpagao 

Fixo a palpagao 

Loja renal 

Vazia 

Ocupada 

Respiragao 

Move-se 

Nao se move 

Radiografia 

Desloca os gases 
para tras no perfil e 
preserva a sombra 
do psoas em PA 

Desloca os gases para 
frente no perfil e apaga 
a sombra do psoas em 

PA 


PA: posteroanterior. 
Fonte: Silva et al., 2014. 1 


Tumor de Wilms 

Tambem conhecido por nefroblastoma, e o tumor maligno pri- 
mario do rim mais comum e o segundo tumor maligno do re- 
troperitonio na infancia. A incidencia desse tumor e de 7 por 
milhao de criangas menores de 16 anos de idade, parecendo 
ser mais baixa no Japao e em Cingapura e mais elevada na Es- 
candinavia, na Africa e no Brasil. 3 4 A frequencia desse tumor e 
igual para ambos os sexos, e cerca de 78% dos casos acontece 
na faixa etaria de 1 a 5 anos, com pico de incidencia entre 3 e 4 
anos. 34 

Geralmente ocorre de forma esporadica, mas 1% e de ori- 
gem familiar. Algumas anomalias e sindromes geneticas tern 
sido associadas ao risco aumentado de tumor de Wilms, como 
sindrome de Beckwith-Wiedemann (llpl5.5), sindrome 
WAGR (tumor de Wilms, aniridia, anomalia geniturinaria, re- 
tardo mental), sindrome Denys-Drash (esclerose mesangial 
difusa, pseudo-hermafroditismo e tumor de Wilms) e anoma¬ 
lias do trato geniturinario (criptorquidia, hipospadia, pseudo- 
-hermafroditismo, disgenesia gonadal, malformagoes renais e 
do sistema coletor). A aniridia e a hemi-hipertrofia sao ano¬ 
malias congenitas mais raras e devem ser acompanhadas de 
perto em fungao da chance de associagao a esse tumor. 4 5 Al- 
guns genes supressores estao reconhecidamente envolvidos 
na genese do tumor de Wilms, entre eles o WTI, que codifica 
urn fator de transcrigao importante no desenvolvimento nor¬ 
mal do rim e das gonadas. A identificagao de uma pequena de- 
legao no cromossomo 11 (llpl3) determina o aparecimento do 
tumor de Wilms. Esse gene tern sido identificado na sindrome 
WAGR e Denys-Drash e em alguns casos de tumor bilateral. 
Mutagoes especificas do WTI tern sido descritas em apenas 
10% ou menos dos casos esporadicos desse tumor. 3 A delegao 
llpl5 associada ao gene supressor WT2 e vista em associagao a 
sindrome de Beckwith-Wiedemann. A perda de expressao do 
gene localizado em llpl5, derivado da mae, sugere que o locus 
llpl5 esta sujeito a imprinting genomico (inativagao do alelo). 
Cerca de 20% das sindromes associadas ao tumor de Wilms 
tern perda de alelo no brago longo do cromossomo 16. Acredi- 
ta-se que a mutagao nesse locus predispoe ao surgimento do 
tumor de Wilms. 3,4 

0 tumor de Wilms e assintomatico ou oligossintomatico e, 
na maioria das vezes, e descoberto pelos familiares ao acari- 
ciar, brincar ou banhar as criangas. Outra porcentagem desse 


tumor e vista pelo pediatra durante o exame fisico de rotina. 
Por ser de crescimento insidioso, e comum que os pais nao no- 
tem a presenga da massa e achem que a crianga esta normal- 
mente engordando no abdome. As manifestagoes clinicas, em 
ordem de frequencia, sao a presenga de massa palpavel (60%), 
hipertensao arterial (25%), hematuria (15%), dor abdominal 
(8%), obstipagao intestinal (4%), perda de peso (4%) e infec- 
gao do trato urinario (3%)3 A palpagao do abdome deve ser 
feita com delicadeza, pois o tumor pode se romper com facili- 
dade, piorando o prognostic. 

A avaliagao inicial e feita com a realizagao de radiografia 
simples do abdome nas incidences posteroanterior (PA) e 
perfil, para avaliar a localizagao intra ou retroperitoneal da 
massa, alem de verificar a presenga de calcificagao. Outro pro- 
cedimento importante no diagnostic do tumor de Wilms e a 
realizagao de ultrassonografia abdominal, que fornece infor- 
magoes sobre tamanho, localizagao, presenga de trombo em 
vasos renais e de lesao no rim contralateral. E urn exame de 
baixo custo, mas deve ser realizado por profissionais que te- 
nham experiencia em oncologia. A realizagao da tomografia 
computadorizada (TC) do abdome e complementar e necessa- 
ria para detectar lesoes menos visualizadas, relagoes com or- 
gaos vizinhos e proceder ao estadiamento clinic da doenga. A 
radiografia do torax e necessaria para detectar metastases pul- 
monares. 1,2 

0 tratamento envolve cirurgia, quimioterapia e/ou radiote- 
rapia, dependendo do estadiamento clinic. 1,2 A assistencia a 
esses pacientes deve sempre ser realizada em servigo especia- 
lizado no diagnostic e tratamento do cancer infantojuvenil. 

Neuroblastoma 

E urn tumor complexo, com comportamento biologic diverso, 
cujo tratamento permanece urn desafio para o oncologista pe¬ 
diatric. Tern origem nas celulas primordiais da crista neural 
que formam a medula suprarrenal e os ganglios simpaticos. E 
o tumor mais comum entre os lactentes, correspondendo a 7% 
de todas as malignidades. Possui pico de incidencia por volta 
dos 2 anos de idade. Cerca de 75% dos pacientes com essa 
neoplasia possuem menos de 4 anos de idade e 90% sao me¬ 
nores de 10 anos. Raramente e visto em criangas maiores de 14 
anos de idade. 6 

Existe urn risco aumentado de neuroblastoma em pacien¬ 
tes com neurofibromatose, doenga de Hirschprung, hetero- 
cromia da iris, sindrome hidantoino-fetal e sindrome alcool- 
-fetal. Da mesma forma que para o tumor de Wilms, tern sido 
relatada maior frequencia em pessoas com a sindrome de 
Beckwith-Wiedemann. 2,5,6 

De acordo com a localizagao, 40% estao presentes na glan- 
dula suprarrenal, seguidos da cadeia paraespinal (25%), torax 
(15%), pescogo (5%) e pelve (5%). 2 

Suas manifestagoes clinicas diferem com a localizagao, 
mas existe urn cortejo sintomatologico descrito relacionado as 
manifestagoes sistemicas e sindromes paraneoplasicas asso¬ 
ciadas. 0 achado mais comum e o de massa palpavel ao longo 
da cadeia simpatica periferica, na maioria das vezes assinto- 
matica ou oligossintomatica. A presenga de metastases ao 







1554 . TRATADO DE PEDIATRIA • SECAO 19 ONCO-HEMATOLOGIA 


diagnostico ocorre em 75% dos casos. Quando preserves, os 
sintomas relacionados as metastases determinam os achados 
clinicos. E comum encontrar sintomas referentes a liberagao 
de catecolaminas produzidas pelo tumor, como sudorese, hi- 
pertensao arterial, irritabilidade, rubor e palpitagao. A doenga 
metastatica determina queixa de dor ossea, achados de ane¬ 
mia decorrente da infiltragao da medula ossea, proptose e 
equimose palpebral nos casos com metastase orbitaria e ptose 
palpebral (smdrome de Horner), nos casos de tumor primario 
cervical. Em lactentes, sao comuns as metastases hepaticas e 
a presenga de nodulos subcutaneos. 5 ’ 6 

A presenga de febre e urn relato constante nessa doenga 
(37%). Outra manifestagao encontrada refere-se aos sintomas 
neurologicos decorrentes da smdrome da compressao medular 
nos casos de neuroblastoma de localizagao paraespinal (19%). 
Nesses casos, chamam atengao as queixas de fraqueza, formi- 
gamento, alteragoes no tonus muscular e impossibilidade de 
caminhar. Trata-se de uma emergencia oncologica, necessitan- 
do de intervengao nas primeiras 24 horas do bloqueio medular 
sob o risco de irreversibilidade do quadro. Outra manifestagao 
vista no neuroblastoma e a smdrome da opsomioclonia, tam- 
bem conhecida como smdrome da danga dos olhos. As crian- 
gas com essa smdrome e que recebem quimioterapia para neu¬ 
roblastoma na dependencia do estadiamento possuem melhor 
prognostic que aquelas que nao sao submetidas a essa modali- 
dade terapeutica. 6 Outra smdrome paraneoplasica encontrada 
com o neuroblastoma e a smdrome de Verner-Morrison, carac- 
terizada por diarreia cronica e intratavel, secundaria a produgao 
de urn peptidio vasoativo intestinal (VIP), melhorando apenas 
com a remogao do tumor primario e controle da doenga. 5 ' 7 

Dos exames diagnostics, alem dos de imagem ja referidos 
para o tumor de Wilms, esta indicada a realizagao de resso- 
nancia magnetica (RM) para os casos de tumor paraespinal 
que necessite de intervengao neurocirurgica. 5 ’ 6 

Nesse tumor, torna-se util o exame em medicina nuclear, 
com o mapeamento de corpo inteiro com metaiodobenzilgua- 
nidina (MIBG), cujo tropismo para as celulas do neuroblasto¬ 
ma evidencia atividade da doenga. 2 ’ 5 6 

Importante na avaliagao laboratorial e a realizagao do he- 
mograma, pois a invasao da medula ossea pode levar a citope- 
nias perifericas. 0 aspirado e/ou a biopsia de medula ossea 
podem levar ao diagnostico, evitando cirurgia abdominal caso 
o tumor seja considerado irressecavel. 0 estadiamento exige 
realizagao de aspirados de medula ossea obtidos por varias 
pungoes e no mmimo duas biopsias de medula ossea. 5 6 

Em todas as criangas com suspeita de neuroblastoma, de- 
vem ser dosados os produtos da degradagao das catecolaminas, 
a dopamina, o acido vanilmandelico e o acido homovamlico, na 
urina e/ou no sangue. Funcionam como marcadores biologies, 
normalizando com o controle da doenga e voltando a Hear alte- 
rados quando em atividade. Chama a atengao que nem todos os 
pacientes apresentam alteragao nesses marcadores biologies 
ao diagnostico, mas e desejavel sua dosagem nessa fase de diag¬ 
nostico e no seguimento da doenga. Entre outros marcadores, 
encontra-se a ferritina. Concentragoes plasmaticas altas de fer- 
ritina tern sido vistas em aproximadamente 50 a 66% dos pa¬ 


cientes com neuroblastoma estadios 3 e 4, respectivamente, ao 
diagnostico. 5 ' 7 A maior parte da ferritina e secretada e provavel- 
mente derivada do tumor, caracterizando-se como indicador 
prognostic importante. Quando aumentada ao diagnostico, 
com valores maiores que 142 ng/mL em criangas com mais de 6 
meses, indica pior prognostic, especialmente em doengas es¬ 
tadios 3 e 4. Quanto mais baixa a ferritina, melhor o prognostic. 
Normalmente, niveis mais altos desse marcador sao vistos em 
lactentes com menos de 6 meses. 2 5 ' 7 

0 inventario osseo e recomendado para avaliar metastases 
nesse sistema organic em fungao da alta frequencia de aco- 
metimento osseo. Deve ser feito pela realizagao de radiografia 
do esqueleto, complementado pela cintilografia ossea. 2 

0 tratamento envolve cirurgia, quimioterapia e utilizagao 
de modificadores da resposta biologica. Essa terapeutica deve 
ser realizada em centros especializados no cancer infantojuve- 
nil. 0 prognostic depende de criterios especfficos e envolve 
idade, histologia, determinagao da ploidia do DNA e da ex- 
pressao do oncogene MYC-N , estadiamento e grupo de risco. 
Vale ressaltar que esse tumor ainda apresenta resultados pou- 
co alentadores para os oncologistas pediatrics, quando a 
crianga apresenta doenga metastatica ao diagnostico. Chama- 
-se a atengao para a possibilidade de amadurecimento desse 
tumor, evoluindo para cura espontanea em alguns casos. 2 ’ 56 

Tumores hepaticos primarios 
Aproximadamente 60 a 70% de todos os tumores hepaticos 
primarios em criangas sao malignos, sendo que os mais co¬ 
muns sao o hepatoblastoma e o carcinoma hepatocelular. 
Dentre as lesoes benignas mais comuns, destacam-se o he¬ 
mangioma e os hamartomas. 2 ’ 8 9 

0 hepatoblastoma e mais frequente do que o carcinoma he¬ 
patocelular, acometendo principalmente as criangas mais jo- 
vens, com idade media ao diagnostico de 1 ano. Por sua vez, o 
carcinoma hepatocelular atinge mais comumente as criangas 
mais velhas, com idade media ao diagnostico de 12 anos. Es¬ 
ses tumores acontecem mais no sexo masculino. 2 5 

Outras anormalidades tern sido descritas associadas ao 
hepatoblastoma, incluindo hemi-hipertrofia, diverticulo de 
Meckel, agenesia renal e de glandula suprarrenal, alem de her¬ 
nia umbilical. 810 Criangas prematuras ou com peso muito bai- 
xo ao nascimento parecem apresentar urn risco maior de de- 
senvolver hepatoblastoma. 9 

Existe forte associagao entre o carcinoma hepatocelular e o 
virus da hepatite B, que pode ser adquirido de maes soroposi- 
tivas (transmissao vertical) ou por exposigao a produtos san- 
guineos contaminados. 9 

Alguns fatores parecem predispor a essa neoplasia, entre 
eles tirosinemia, galactosemia, atresia biliar, cirrose colestati- 
ca familiar progressiva, anemia de Fanconi, neurofibromatose, 
ingestao de aflatoxinas, tratamentos com esteroides anaboli- 
zantes e imunodepressao iatrogenica. 911 

Em geral, os tumores hepaticos sao descobertos na consul- 
ta com o pediatra em fungao da queixa de distensao abdomi¬ 
nal ou massa palpavel, alem da perda de peso, anorexia e febre. 
A ictericia e rara. 9 
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A avaliagao laboratorial inclui hemograma e testes de fun- 
goes hepatica e renal. 0 nivel serico de alfafetoprotema esta 
aumentado nos hepatoblastomas e, em menor frequencia, 
nos hepatocarcinomas. 2 ’ 9 

Os exames de imagem incluem TC e RM do abdome. Rara- 
mente os tumores hepaticos malignos mostram calcificagoes. 
A ultrasonografia do abdome pode demonstrar a presenga e a 
extensao de uma massa solida. 29 

0 tratamento e cirurgico associado a quimioterapia adju- 
vante. A ressecgao completa da massa tumoral e fundamental 
para a cura, sendo o transplante hepatico uma opgao para os 
pacientes com localizagao tumoral que impede a cirurgia de 
ressecgao simples. A sobrevida media dos casos de hepato¬ 
blastoma e de 70%, e, nos casos de hepatocarcinomas, essa 
estimativa e de apenas 25%. 9 

Tumores de celulas germinativas 
Os tumores das celulas germinativas constituem cerca de 2% 
de todas as malignidades pediatricas. Localizam-se primaria- 
mente nas gonadas (ovarios e testiculos), assim como em uma 
variedade de localizagoes extragonadais, cuja regiao mais aco- 
metida e a sacrococcigea. Regioes menos afetadas incluem o 
mediastino, o retroperitonio, a vagina e a loja pineal. 212 

As manifestagoes clinicas estao relacionadas com a locali¬ 
zagao do tumor primario. Os tumores ovarianos podem ser as- 
sintomaticos, determinar sintomas compressivos em fungao 
do tamanho do tumor ou expressar alteragoes em relagao aos 
disturbios endocrinos associados a alguns tipos de tumores. 
Os tumores ovarianos representam aproximadamente 25% de 
todos os tumores de celulas germinativas pediatricos, sendo 
que a maioria deles ocorre no final da infancia, com pico de in- 
cidencia aos 10 anos de idade. Os mais comuns sao os disger- 
minomas e os tumores do seio endodermico. Os teratomas 
imaturos representam cerca de 10% das massas ovarianas. Es- 
sas pacientes geralmente sao levadas ao pediatra por causa da 
dor pela torgao do pediculo ou pelo surgimento de massa ab¬ 
dominal. 2 ’ 5 ’ 810 

A avaliagao radiologica inicial deve incluir radiografia sim¬ 
ples de abdome, que pode mostrar calcificagoes no tumor. A 
ultrassonografia abdominal demonstra se a massa tern nature- 
za cistica ou mista, e a TC mostra com precisao o local de ori- 
gem do tumor e suas relagoes com estruturas vizinhas. 2 ’ 5 810 

Os tumores testiculares cursam com massa solida indolor, 
frequentemente acompanhada de hidrocele. 2 ’ 5910 

Os tumores da regiao sacrococcigea determinam efeito 
compressivo pelvico ou manifestam-se como massa de cresci- 
mento exofitico nessa regiao. Sao geralmente benignos em 
lactentes menores de 2 meses de idade, porem, apresentam- 
-se malignos com o avangar da idade. 0 toque retal revela uma 
massa endurecida entre o reto e o sacro. 29 

Os tumores de localizagao intratoracica tern apresentagao 
clinica relacionada a compressao traqueobronquica, incluindo 
tosse, dispneia, dor toracica e ate mesmo a sindrome da com¬ 
pressao da veia cava superior. A radiografia simples de torax 
demonstra massa mediastinal anterior, e o diagnostic e defi- 
nido por biopsia do tumor primario ou de urn linfonodo supra¬ 


clavicular comprometido. A presenga de calcificagoes pode 
ajudar a diferenciar o timo dos linfomas. 2 ’ 59 

0 germinoma do SNC quase sempre se situa na regiao pi¬ 
neal, e seus sintomas sao decorrentes do crescimento do tu¬ 
mor e de manifestagoes endocrinas associadas. 12 

0 comportamento biologico desses tumores varia da forma 
benigna do teratoma maduro ao carcinoma embrionario e o 
coriocarcinoma, ambos altamente malignos. No entanto, es¬ 
ses tumores de comportamento agressivo apresentam impor- 
tante quimiossensibilidade, sendo que, apos a introdugao dos 
regimes quimioterapicos baseados em derivados da platina, 
observou-se grande melhora na sobrevida dessas criangas. 9 ’ 12 

E importante o medico estar atento, pois lesoes malignas 
podem aparecer em locais de onde urn tumor benigno foi pre- 
viamente retirado. 12 

Nfveis series de alfafetoprotema podem estar elevados em 
tumores de seio endodermico, independentemente da locali¬ 
zagao. Pacientes com carcinoma embrionario e coriocarcino¬ 
ma podem apresentar nfveis elevados de beta-HCG, o que au- 
xilia no diagnostic dessas doengas. 12 

Tumores do cortex suprarrenal 
Os tumores do cortex suprarrenal (TCSR) sao raros e sua inci¬ 
dence e semelhante na maioria dos paises, variando de 0,2 a 
0,3 por milhao de criangas menores de 15 anos de idade. No 
sul e sudeste do Brasil, contudo, ha uma incidence aumenta- 
da desses tumores, sendo 15 vezes maior do que nas demais 
regioes do mundo. 1314 Pesquisas procurando entender a razao 
de a incidence ser maior no Parana levaram a identificagao de 
uma mutagao em urn gene de supressao tumoral, na linhagem 
germinativa ( TP53 R337H), em 97,2% das criangas avalia- 
das. 1314 Essa mutagao altera as propriedades funcionais da 
protefna sob determinadas circunstancias, como pH alcalino e 
elevagao de temperatura. Como e uma mutagao que ocorre 
nas celulas germinativas, pode ser identificada e alertar o pe¬ 
diatra para dar maior atengao para os sinais clinics e labora- 
toriais do tumor, apos ser detectada no “teste do pezinho”. 

A distribuigao dos TCSR quanto a idade e bimodal, com urn 
pico na l a e outro na 5 a decada de vida. 0 comportamento bio¬ 
logic do tumor nas criangas e diferente daquele no adulto. 
Entretanto, em ambos os casos, ha maior frequence no sexo 
feminino. 15 

Criangas com TCSR podem apresentar-se clinicamente 
com uma das 4 associagoes de sinais descritas a seguir: 1516 

• sindrome virilizante: meninas apresentando clitorimegalia, 
pubarca precoce ou hirsutismo, voz grave, hipertrofia muscu¬ 
lar, crescimento acelerado e acne; meninos com pseudopu- 
berdade precoce, com os sinais tipicos de aumento de tama¬ 
nho do penis, sem aumento concomitante do volume 
testicular, crescimento acelerado, hipertrofia muscular; 

• sindrome de Cushing: obesidade centripeta, facies de “lua 
cheia”, giba, pletora, retardo do crescimento, hipertensao ar¬ 
terial, hipotrofia muscular, acne, abdome proeminente; 

• forma mista: combinagao de sinais clinicos de virilizagao e 
sindrome de Cushing. Pode ocorrer tambem associagao com 
hiperaldosteronismo; 
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• forma nao funcionante: na ausencia de manifestagoes clini- 
cas ou laboratoriais de aumento de produgao hormonal adre¬ 
nocortical. Essa forma de apresentagao e mais comum no 
adulto, sendo muito rara (< 5%) na crianga. 

Algumas sindromes geneticas predispoem ao desenvolvimen- 
to de TCSR e estao relacionadas na Tabela 3. 17 

No entanto, nos pacientes dos estados do Parana, de Santa 
Catarina e de Sao Paulo, o TCSR ocorre, na grande maioria das 
vezes, sem associagao a essas sindromes. 

Apos estabelecida a hipotese clinica, o pediatra pode solici- 
tar a avaliagao das concentragoes sericas de DHEA-S (sulfato 
de deidroepiandrosterona), cortisol, testosterona, alem de ul- 
trassonografia abdominal ou TC/RM de abdome, desde que 
dispomveis com agilidade. Caso nao seja possivel realizar es¬ 
ses exames com presteza, e aconselhavel encaminhar para 
servigo de oncologia pediatrica. Uma vez detectada massa tu¬ 
moral, o tratamento a ser instituido e a cirurgia. Quimiotera- 
pia adjuvante pode ser empregada nos casos em que nao e 
possivel a ressecgao total do tumor ou se houver doenga me- 
tastatica. 1516 Alem do tratamento oncologico, e fundamental a 
participagao dos profissionais de endocrinologia pediatrica. 

Diferentes combinagoes de quimioterapicos, associadas ou 
nao ao uso de mitotano, tern sido utilizadas. 0 uso adequado 
do mitotano deve ser monitorado com determinagoes sericas 
frequentes para atingir a concentragao terapeutica minima e 
nao toxica. Os efeitos colaterais secundarios ao uso do mitota¬ 
no sao frequentes e incluem nauseas, vomitos, diarreia e su- 
pressao da suprarrenal contralateral. Tambem podem ocorrer 


sintomas neurologicos como letargia, sonolencia, mudanga de 
humor e, mais raramente, coma. Com frequencia, ha falta de 
adesao, por intolerance gastrica. Pacientes em quimioterapia 
apresentam, frequentemente, vomitos secundarios aos citos- 
taticos, acompanhados ou nao de dor abdominal. Essas mani- 
festagoes clinicas podem dificultar o diagnostico de crise de 
insuficiencia suprarrenal, comum nos pacientes que estao em 
uso de mitotano. Assim, as criangas tratadas com quimiotera¬ 
pia incluindo cisplatina, doxorrubicina, etoposideo, que po¬ 
dem provocar vomitos em ate 48 horas ou mais apos adminis- 
tragao, devem receber adequada terapia antiemetica e 
reposigao endovenosa de corticosteroide durante esse periodo, 
alem de rigoroso controle dos niveis de pressao arterial, para 
detectar precocemente hipotensao. 1516 

E muito importante que se faga o diagnostico precoce, pois 
quanto menor o tumor e se localizado, maiores sao as chances 
de cura. 

A Tabela 4 apresenta a sobrevida dos pacientes com TCSR 
de acordo com o estadiamento clinico. 15 

Retinoblastoma 

E a neoplasia maligna intraocular mais comum da crianga, 
ocorrendo em cerca de 1 para cada 20.000 nascidos vivos. 1819 A 
incidencia anual, nos EUA, e de 3,58/milhao de criangas ate a 
idade de 15 anos. 218 

Esse tumor pode comprometer somente urn olho (unilate¬ 
ral) ou ambos (bilateral). Em paises desenvolvidos, a doenga 
unilateral e diagnosticada durante o 1- ou 3 e ano de vida, en- 
quanto a bilateral se manifesta mais precocemente, sendo 


Tabela 3 Sindromes geneticas que predispoem aos tumores de cortex suprarrenal 


Sindromes 

Manifestagoes clinicas 

Defeitos moleculares 

Beckwith-Wiedemann 

Macrossomia, macroglossia, onfalocele, 
visceromegalia, hemi-hipertrofia, hipoglicemia 
neonatal e varios tumores (nefroblastoma, TCSR, 
neuroblastoma e hepatoblastoma) 

Perda alelica ou imprinting da regiao 
cromossomica 11p15 (genes H19, p57kip2 
e IGF-II) 

Li-Fraumeni 

Suscetibilidade familiar a varios canceres (mama, 
TCSR, cerebro, leucemia, sarcomas) 

Mutagao germinativa do p53 

McCune-Albright 

Displasia fibrosa poliostotica, manchas “cafe com 
leite”, puberdade precoce, tumores endocrinos 

Mosaicismo para mutagao ativadora do 
gene GNAS1 

Complexo de Carney 

Doenga adrenocortical primaria pigmentada, 
schwannomas, mixomas, lentigo 

Mutagao no locus 2p16 

Neoplasia endocrina multipla tipo 1 

Hiperparatireoidismo, tumor duodenal pancreatico, 
tumores hipofisarios 

Mutagao germinativa do gene menin 


TCSR: tumor do cortex suprarrenal. 

Fonte: traduzido de Gicquel et al., 2000. 17 


Tabela 4 Classificagao do tumor do cortex suprarrenal em criangas, de acordo com o estadio ao diagnostico e a 
sobrevida aos 5 anos 


Estadio 

Descrigao 

Sobrevida 

1 

Tumor com menos de 200 g e que tenha sido totalmente retirado por cirurgia; e ausencia de metastases 

91,1% 

II 

Tumor com mais de 200 g e que tenha sido totalmente retirado por cirurgia; e ausencia de metastases 

52,7% 

III 

Tumor residual* ou que nao pode ser ressecado 

- 

IV 

Metastase 

- 


*Tumor residual: presenpa de tecido neoplasico microscopico apos a ressecgao cirurgica. 
Fonte: Michalkiewicz et al., 2004. 15 
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diagnosticada no l e ano. Apresentagao apos os 5 anos de idade 
erara. 1820 

A apresentagao mais comum e a do reflexo ocular branco, 
ou sinal do “olho do gato”. Seguem-se, em frequencia, o estra- 
bismo, o eritema conjuntival e a diminuigao da acuidade vi¬ 
sual. Tumores localizados proximo a macula podem ser visua- 
lizados mais precocemente que aqueles localizados na 
periferia. Menos comumente, o retinoblastoma pode se mani- 
festar por celulite orbitaria, dilatagao unilateral da pupila, he- 
terocromia, nistagmo e atraso de crescimento. 21 

Embora a maioria das criangas com retinoblastoma tenha in- 
teligencia normal, ate 5% podem apresentar retardo mental. 21 

Com frequencia, o tumor e inicialmente identificado pelos 
pais, que consultam entao o oftalmologista. Fotografias feitas 
com flash podem salientar a mancha branca no olho, facilitan- 
do o diagnostico. 0 pediatra deve estar atento para pesquisar o 
reflexo do “olho do gato” em consultas de rotina. 

0 tumor pode se estender alem do globo ocular, atraves do 
nervo optico, para o espago subaracnoideo e para o cerebro. 
Por via hematogenica, da metastases para ossos, medula os- 
sea e figado. Linfonodos regionais tambem podem ser com- 
prometidos. 2 ’ 21 

0 retinoblastoma comporta-se como heranga autossomica 
dominante, com penetrancia incompleta. Todos os tumores 
bilaterais sao hereditarios (30%) e 15% dos casos tern doenga 
unilateral (70% do total). Em somente 12% dos pacientes, ha 
historia familiar positiva para retinoblastoma. 20 

Segundo Knudson, em nivel genico, e preciso que haja 
duas mutagoes para se desenvolver o tumor. Essa teoria e co- 
nhecida como “two hit mutation ”, ou seja, mutagao em dois 
eventos. No caso dos tumores bilaterais, a primeira mutagao 
ocorre na celula germinativa, e a segunda, na celula somatica. 
Nos tumores esporadicos, ou seja, nao hereditarios, as duas 
mutagoes ocorrem na celula somatica. Por esse motivo, os tu¬ 
mores bilaterais costumam se apresentar no 1 Q ano de vida e 
com multiplos focos, enquanto os esporadicos sao unicos e 
aparecem mais tardiamente. 220 

0 diagnostico deve ser feito por oftalmologistas experien- 
tes nesse tumor, com base nos achados do exame oftalmologi- 
co. Ele deve ser realizado sob anestesia geral, com as pupilas 
dilatadas e o uso de oftalmoscopia indireta, que permite visao 
ampla de toda a retina. Calcificagao intratumoral e urn achado 
caracteristico do retinoblastoma. Ecografia ocular permite a 
analise das caracteristicas do tumor e seu tamanho. TC e utili- 
zada para estadiamento. Analise do liquido cefalorraquidiano 
(LCR) e da medula ossea, quando pertinente, complementa a 
avaliagao da extensao da doenga. 2 

Quanto aos diagnostics diferenciais, para os tumores uni¬ 
lateral, deve-se considerar a possibilidade de hamartomas 
astrociticos (vistos em esclerose tuberosa) e granuloma por 
Toxocara canis. Quando ocorre descolamento de retina, o 
diagnostico diferencial inclui a persistence vitrea primaria hi- 
perplasica, a forma avangada de doenga de Coats e a retinopa- 
tia da prematuridade. 8 

0 tratamento inclui diferentes modalidades, como enu- 
cleagao, radioterapia externa, crioterapia, fotocoagulagao (la¬ 


ser), placas radioativas localizadas e quimioterapia sistemica. 
A enucleagao esta indicada quando ha perda de visao com pre- 
senga de tumor ativo, glaucoma secundario ao tumor e na fal- 
ta de resposta as outras formas de tratamento. 8 

A complexidade do tratamento do retinoblastoma exige a 
participagao conjunta do oftalmologista, do oncologista pe- 
diatrico e do radioterapeuta, lembrando que o pediatra e parte 
fundamental do sucesso terapeutico, cabendo a ele o diagnos¬ 
tico precoce. 

Aconselhamento genetic deve ser feito, salientando-se que 
os irmaos devem ser examinados logo apos o nascimento e pe- 
riodicamente no periodo de maior risco de aparecimento do tu¬ 
mor, em geral ate 5 anos de idade. A Tabela 5 apresenta o risco 
para ocorrencia de retinoblastoma nas criangas subsequentes. 22 

Quarenta por cento das criangas com retinoblastoma here- 
ditario apresentam risco de desenvolver segunda neoplasia 
nao ocular ate a 4 a decada da vida. A mais comum e o osteos- 
sarcoma, que ocorre com incidencia 200 a 500 vezes maior do 
que o esperado para a populagao normal. Outras neoplasias 
sarcomatosas tambem tern sido encontradas, como fibrossar- 
coma, angiossarcoma, rabdomiossarcoma, alem de carcinoma 
de celulas escamosas, histiocitoma fibroso, neuroblastoma e 
meningioma. 211 

0 prognostic depende essencialmente do estadio em que 
e feito o diagnostico. Assim, tumores intraoculares em estadio 
inicial sao curaveis em mais de 90% dos casos, grande parte 
com preservagao da visao. Tumores com invasao de SNC rara- 
mente sao curaveis e, mesmo assim, a custa de tratamento 
quimioterapico muito agressivo. 221 

Tumores de partes moles 

Os tumores de partes moles na crianga constituem urn grupo 
heterogeneo de doengas, frequentemente malignas e de ori- 
gem mesenquimal, ou de seus derivados (musculos, tecidos 
conectivos, fibroso e adiposo, tecidos de suporte e vascular). 210 

Nos EUA, a incidencia anual dos sarcomas de partes moles 
e de 11 por milhao de criangas e adolescentes com idade infe¬ 
rior a 20 anos, representando 7,4% das malignidades prima- 
rias para essa faixa etaria. 211 


Tabela 5 Risco de retinoblastoma para as criangas 
subsequentes 


Pais 

Irmaos 
N g 1 

N g 2 

Descendente 

•• 



50% 

O# 

O# 


50% 

OO x x 



50% 

OO x 



15% 

OO 

o# 


6% 

OO 

o# 

0# 

50% 

OO 

•• 


50% 

0-0 



<0,5% 


•• = retinoblastoma bilateral; O# = retinoblastoma unilateral; 

OO X X = retinoblastoma unifocal; OO X = retinoblastoma multifocal; 

OO = olho normal; 0-0 = crianga nao afetada, filha de sobrevivente de 
retinoblastoma. 

Considerar os pais e/ou criangas como normais desde que tenham sido 
examinados e nao haja presenga de regressao espontanea ou retinoma no 
fundo de olho. 

Fonte: traduzida de Sinniah e Meadows, 1992. 21 
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Os sarcomas de partes moles apresentam incidencia dis- 
cretamente mais elevada no sexo masculino e na etnia negra. 
Estao associados com distintas alteragoes cromossomicas, 
contrastando, assim, com a raridade de translocagoes obser- 
vadas nos adultos. 9 

0 rabdomiossarcoma (RMS) e originario da musculatura 
estriada e representa o mais frequente sarcoma entre criangas 
e adolescentes ate 14 anos de idade. Correspondem a aproxi- 
madamente 5% de todos os casos de cancer em pacientes me- 
nores de 15 anos e cerca de dois tergos dos casos ocorrem em 
criangas ate os 6 anos de idade. Outros tipos de sarcomas sao 
raros e apresentam maior incidencia nos adolescentes. 9 

Histologicamente, o RMS pode ser classificado em embrio¬ 
nario, alveolar, indiferenciado e pleomorfico. Os dois princi¬ 
pals subtipos, embrionario e alveolar, apresentam alteragoes 
moleculares distintas que atualmente estao sendo utilizadas 
para diagnostico e seguimento da doenga. 2 ’ 9 

0 subtipo embrionario e o mais frequente em criangas, cor- 
respondendo a cerca de 60 a 70% dos casos. Geralmente, loca- 
liza-se na regiao da cabega e do pescogo, no trato geniturinario 
ou no paratesticular. 922 

0 subtipo alveolar corresponde a 20% de todos os RMS. E 
mais frequente em adolescentes e geralmente acomete as ex- 
tremidades, o tronco e o perineo. 2910 

Os subtipos pleomorfico e indiferenciado sao raros, corres- 
pondendo a cerca de 5% dos casos. 9 

As manifestagoes clinicas variam de acordo com a localiza- 
gao do tumor primario e com a presenga ou ausencia de me¬ 
tastases. 2 ’ 9 ’ 10 

Os tumores de cabega e pescogo podem assestar-se em or- 
bita, regiao oral, nasofaringe, seios paranasais, ouvido medio 
e regiao cervical. Podem acometer o SNC por invasao direta, 
causando paralisia dos nervos cranianos, sintomas mem'n- 
geos e irregularidade respiratoria, quando invadem o tronco 
cerebral. 910 

Os tumores localizados no tronco e nas extremidades sao 
mais frequentes em adolescentes e ocorrem mais nas porgoes 
proximais dos membros inferiores. 910 

Queixas de hematuria, sangramento vaginal, massas poli- 
poides exteriorizadas na vagina ou uretra, obstrugao urinaria, 
obstipagao intestinal e a presenga de massa testicular ou para¬ 
testicular devem levantar a suspeita diagnostica de sarcoma 
em aparelho geniturinario. Os sarcomas de partes moles po¬ 
dem tambem se localizar no abdome, e a sintomatologia de- 
pende do local primario do tumor. Outras localizagoes sao 
comprometidas com menos frequencia. 922 

As metastases ocorrem com maior frequencia para pulmao, 
osso e medula ossea. A invasao do SNC pode ser observada 
nos tumores de cabega e pescogo. 2 ’ 910 

Considerando que a presenga de tumoragao local e a mani- 
festagao mais frequente da doenga, e importante o pediatra 
enfatizar o monitoramento de qualquer tumoragao em partes 
moles e indicar sua ressecgao completa em caso de duvidas 
em relagao ao diagnostico. 

0 diagnostico e realizado pela historia clinica, exame fisico 
minucioso, exames de imagem, biopsia ou ressecgao do tumor 


e pelo estudo anatomopatologico e/ou imuno-histoqmmico. 
A pesquisa de translocagao no tecido tumoral auxilia na esco- 
lha do esquema de quimioterapia. Outros exames laborato- 
riais, como hemograma, bioqmmica, mielograma e/ou biop¬ 
sia de medula ossea, complementam o estadiamento clinico. 29 

A avaliagao diagnostica tern por objetivo definir a extensao da 
doenga para o planejamento adequado da abordagem terapeutica 
multidisciplinar, de acordo com o estadiamento clinico. 1 ’ 2 

A cirurgia, quando possivel, e o tratamento inicial de esco- 
lha e deve ser realizada por meio da ressecgao tridimensional 
com margem macroscopica minima de 1 a 2 cm. A quimiotera¬ 
pia sistemica deve ser realizada de acordo com o grau do tu¬ 
mor, visando a citorredugao primaria e a erradicagao das me¬ 
tastases. 10 A radioterapia esta indicada para pacientes com 
tumor residual micro ou macroscopic. 91022 

Certas anomalias congenitas e condigoes geneticas, como a 
sindrome de Li-Fraumeni e a neurofibromatose tipo I, sao os 
mais fortes fatores de risco conhecidos para o desenvolvimen- 
to do RMS, apesar de elas explicarem somente pequena por- 
centagem dos casos. 2 9 

Os fatores prognostics dos tumores de partes moles in- 
cluem a presenga ou ausencia de metastases a distancia, a lo- 
calizagao primaria, a ressecabilidade cirurgica, a histologia, a 
idade do paciente ao diagnostico e a resposta ao tratamento 
(mais importante variavel prognostica). 29 

Nos EUA, os casos de RMS diagnosticados no periodo de 
1985-1994 apresentaram taxa de 64% de sobrevida em 5 anos. 
Nesse estudo, as criangas mais jovens tiveram maior taxa de 
sobrevida que as mais velhas e que os adolescentes. 0 prog¬ 
nostic tambem foi mais favoravel para as criangas com RMS 
embrionario em relagao aquelas com RMS alveolar. 2 9 

Desafios 

0 diagnostico precoce das neoplasias da infancia e da adoles- 
cencia esta diretamente relacionado a adequada investigagao 
clinica realizada por pediatras, clinics e cirurgioes, partindo 
do conhecimento epidemiologic, realizando anamnese, exa¬ 
me fisico minucioso e solicitando exames complementares 
basics. Diante da suspeita ou do diagnostico ja confirmado, o 
especialista deve ser imediatamente acionado, proporcionan- 
do intervengao imediata, o que contribui para resultados posi- 
tivos no controle da doenga. 

Com igual importancia, o conhecimento do perfil genetic 
para cada crianga com cancer vem a contribuir para urn me- 
lhor manejo clinico e para a instituigao de ensaios clinics pro- 
missores com a introdugao da nova era da medicina molecular 
individualizada. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que o diagnostico de neoplasia maligna em 
criangas e raro e que o diagnostico precoce tern 
impacto positivo para o prognostico. 

• Compreender que o prognostico da doenga maligna na 
infancia depende primariamente do tipo do tumor, da 
extensao da doenga ao diagnostico e da rapida 
resposta ao tratamento. 
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• Saber que a maioria dos tumores na crianga e no 
adolescente e passivel de cura, desde que o 
diagnostics seja precoce. 

• Conhecer os diferentes tipos histologicos da doenga de 
acordo com a idade e o sftio primario. 

• Reconhecer a relevancia da participagao do pediatra 
no diagnostico precoce das neoplasias da infancia e da 
adolescencia e compreender que o prognostico esta 
diretamente relacionado a adequada investigagao 
clfnica e ao encaminhamento para centro de referenda 
para tratamento adequado e rapidamente instituido. 
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CAPITULO 7 


HISTIOCITOSE DE CELULAS 
DE LANGERHANS 

Fernando de Almeida Werneck 
Andrea Gadelha Nobrega Lins 
Maria Zelia Fernandes 


Introdugao 

A histiocitose de celulas de Langerhans (HCL e uma doenga 
causada pela proliferagao clonal de celulas CD la+/CD207+, 
que e caracterizada por um espectro de variados graus de en- 
volvimento e disfungao organica. A HCL tem origem nas celu¬ 
las dendriticas de precursores mieloides. A ativagao da protei- 
na quinase mitogenica ativada (MAPK) e uma caracteristica 
universal das celulas da HCL CDla+ /CD207+ (langerina+). 

A histiocitose pode se manifestar de varias formas: em al- 
guns casos, evolui com remissao espontanea, no entanto, com 
envolvimento multissistemico; o tratamento mais comum e 
feito com corticosteroides e agentes quimioterapicos. 2 ' 4 

Atualmente, a histiocitose das celulas de Langerhans 
(HCL) e considerada um disturbio clonal, uma proliferagao de 
celulas dendriticas (celulas de Langerhans patologicas), linfo- 
citos, eosinohlos e histiocitos normais mediado por citocinas, 
ou um processo reativo consequente a uma infecgao viral. 
Pode ocorrer em qualquer idade, com pico de incidencia em 
individuos entre 1 e 3 anos de idade. 4 5 A incidencia e de 2 a 5 
por milhao com predilegao pelo sexo masculino (1,5:1). 6 

Historico 

Paul Langerhans descreveu pela primeira vez, em 1868, as ce¬ 
lulas epidermicas com multiplos pseudopodos, que passaram 
a ser chamadas de celulas de Langerhans. 

Por causa da etiologia desconhecida, a HCL tinha sido cha- 
mada por Liechstenstein, em 1953, de histiocitose X (HX), 
unibcando o termo e agrupando tres doengas distintas: doen¬ 
ga de Hand-Schuller-Christian, doenga de Letterer-Siwe (Fi- 
gura 1) e granuloma eosinofilico. 7 Em 1973, Christian Nezelof 
introduziu, de forma defmitiva, o termo “histiocitose de celu¬ 
las de Langerhans”, apos o uso da microscopia eletronica, des- 
cobrindo granulos de Birbeck nas celulas da HX, que eram 
identicos aos anteriormente descritos em celulas de Lan¬ 
gerhans epidermicas e, portanto, sugeriu reclassibca-las como 
HCL. 1 Sabe-se, atualmente, que os histiocitos da HCL origi- 


nam-se a partir das celulas dendriticas mieloides, e nao de ce¬ 
lulas de Langerhans da pele. 1 

Em 1985, na Filadelfia, foi fundada a Histiocyte Society, 
que recomenda o uso da expressao histiocitose de celulas de 
Langerhans para todas as formas conhecidas da doenga. Em 
1987, a Histiocyte Society dividiu a sindrome histiocftica em 
tres classes (Tabela l). 5 Mais recentemente, um esquema de 
classihcagao foi atualizado pela Histiocyte Society, dividindo 
as histiocitoses em quatro classes (Tabela 2). 2 



Figura 1 Doenga de Letterer-Siwe. 


Tabela 1 Classificagao antiga 

1953: Histiocitose X Hand-Schuller-Christian 

1973: Histiocitose de Doenga de Letterer-Siwe 

Langerhans Granuloma eosinofilico 

1987: Classificagao da Classe I: histiocitose de Langerhans 

sindrome histiocftica Classe II: histiocitose nao Langerhans 
Classe III: histiocitose maligna 
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Tabela 2 Classificagao atual das histiocitoses 


Disturbios 
de celulas 
dendriticas 

Histiocitose de celulas de Langerhans (HCL), 
secundaria a processos dendriticos 
Xantogranuloma juvenil 

Histiocitomas solitarios com um fenotipo 
dendritico 

Disturbios 
relacionados a 
macrofagos 

Sindromes hematofagociticas primarias e 
secundarias 

Doenpa de Rosai-Dorfman 

Histiocitoma solitario com um fenotipo 
macrofagico 

Disturbios 

histiociticos 

malignos 

Leucemias monociticas (LMA M4 e LMA M5) 
Tumor extramedular de celulas monociticas 

Sarcoma 

histiocitico 

Relacionado a celulas dendriticas e 
macrofagicas 


Consideratees epidemiologicas 

Os dados epidemiologies da HCL sao bastante escassos. Re- 
centemente, reportou-se uma incidencia de 2,6 a 8,9 casos por 
milhao de criangas por ano na Inglaterra, Franga e Suecia. 8 ' 10 A 
HCL pode estar presente em qualquer idade, desde o periodo 
neonatal ate a senilidade. 37 0 pico de incidencia ocorre na fai- 
xa etaria de 1 a 4 anos, 3 sendo considerada uma doenga rara 
em adultos. 

A forma multissistemica ocorre mais frequentemente em 
lactentes: 60 a 70% dos casos sao diagnosticados em menores 
de 2 anos de idade; acometimento osseo unifocal tende a ocor- 
rer em maiores de 2 anos de idade, e 50% dos casos ocorrem 
antes dos 5 anos. 11 Ambas as formas atingem igualmente am- 
bos os sexos. 3 

Consideragoes fisiopatologicas 

As celulas de Langerhans sao urn tipo de celula dendritica, 
sendo assim denominada em fungao de sua capacidade para 
formar longas extensoes citoplasmaticas, por meio das quais 
estabelecem urn contato ultimo umas com as outras. Normal- 
mente, nao tern atividade fagocitica; sua principal fungao e 
apresentar antigenos aos linfocitos T e B. Esse grupo celular e 
composto pelos seguintes tipos: celulas de Langerhans, celu¬ 
las dendriticas linfoides, celulas reticulares interdigitantes e 
celulas dendriticas reticulares. Embora a imunorreatividade 
da celula de Langerhans seja bem definida, pouco se sabe so- 
bre suas propriedades funcionais dinamicas. 

Ha uma grande especulagao no meio cienrifico quanto a na- 
tureza da doenga: 

• doenga inflamatoria: os dados indicativos nesta diregao sao 
processo reacional; acumulo de celulas imune nas lesoes; ni- 
veis elevados de citocinas; resposta ao tratamento imunossu- 
pressor; 

• doenga infeciosa: sequencia de DNA de poliomavirus detecta- 
do em sangue de pacientes com HCL; infeegoes virais ativas 
pioram os sintomas e a evolugao da HCL; 

• doenga neoplasica: doenga clonal. Entretanto, contra essa 
possibilidade, tem-se que o curso de uma neoplasia verdadei- 
ra e invariavelmente progressivo, enquanto na histiocitose e 
possivel encontrar remissao espontanea. 12 Na histopatologia, 


os achados de neoplasia sao geralmente homogeneos, e na 
histiocitose, heterogeneos. 12 

Consideragoes diagnosticas 

As manifestagoes clinicas variam de uma lesao unica benigna 
ate urn quadro disseminado e fatal, por se tratar de doenga sis- 
temica. Os sinais e sintomas podem variar de acordo com o lo¬ 
cal acometido. 14 Os achados clmicos sao bastante variaveis, 
dai a importancia de conhece-los. 

0 prognostico tambem e variavel, sendo o comprometi- 
mento funcional de orgaos vitais como medula ossea e figado 
os fatores associados a pior evolugao. 

0 tratamento das formas sistemicas e baseado na quimio- 
terapia. Ja as formas localizadas podem ser conduzidas com 
terapeutica mais simples. Nao ha evidencias ineqmvocas de 
que a radioterapia seja benehca para o tratamento das lesoes 
de sistema nervoso central (SNC). 

0 diagnostic definitivo e feito por meio de exame histopa- 
tologico da lesao, sendo mandatoria a utilizagao de tecnica 
imuno-histoquimica, com positividade dos marcadores CDla 
e CD207, que corresponde a presenga dos granulos de Birbeck 
a microscopia eletronica. 6 

Apresentagao clinica 

Nos ossos, a apresentagao clinica mais frequente e a falha os¬ 
sea (lesoes osteoliticas) ou abaulamento em determinada su¬ 
perfine ossea, que pode ser dolorosa ou nao, mais comum em 
cranio 3 (Figura 2), vertebras (Figura 3), ossos longos (Figura 4 
e 5) e pelve. Quando ha acometimento orbitario, pode haver 
proptose. 11 A radiografia simples e urn bom auxiliar no diagnos¬ 
tic das lesoes osseas. Na coluna, o processo litico pode resul- 
tar em compressao ou colapso do corpo vertebral. 311 No ouvido 
medio, causa destruigao dos ossiculos, podendo ocorrer otor- 
reia, 14 e na mandibula, ha dor e tumefagao, acompanhadas de 
gengivas hipertrofiadas com perda dos dentes ou queda facil 
deles. 

No lactente, a pele e urn dos locais mais acometidos. Mui- 
tas vezes, uma dermatite seborreica resistente ao tratamento 





Figura 2 Lesoes Ifticas tfpicas de granuloma eosinofilico. 
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Figura 3 Vertebra plana. 



Figura 4 Lesao Iftica tipo insuflante. 



Figura 5 A mesma lesao Iftica apos 1 mes de terapia. 


pode ser o caminho para o diagnostico. Podem ser confundi- 
das tambem com dermatite das fraldas, quando acometem as 
regioes inguinais e perianais. Quando atigem o couro cabelu- 
do, podem causar a alopecia. 11 Caracteristicamente, ha presen¬ 
ga de rash purpurico eczematoide com aspecto maculopapulo- 
so, o qual frequentemente descama e ulcera, podendo ser 
porta de entrada para microrganismos. 14 

A linfadenite, ou hipertrofia ganglionar, pode ser a unica ou 
inicial manifestagao da doenga (menos de 10% dos casos), de- 
vendo ser investigada como parte de urn diagnostico diferen- 
cial das linfonodomegalias. A cadeia mais afetada e a cervical. 

0 envolvimento pulmonar, a tosse seca e a dispneia com es- 
forgos compoem a apresentagao comum da doenga. 0 diag¬ 
nostico diferencial com pneumonia e impreciso. A presenga de 


fibrose se da pela destruigao do tecido pulmonar. 7 A tomogra- 
fia computadorizada (TC) de torax e necessaria para identificar 
as lesoes cistico-nodulares (Figura 6). A presenga das celulas 
de Langerhans na analise histopatologica do lavado broncoal- 
veolar pode definir o diagnostico. 3 

0 envolvimento do figado e do bago e comum nas formas 
graves com doenga disseminada e pode indicar mau prognosti- 
co. A presenga de ascite pode ser urn sinal de disfungao hepati- 
ca acompanhada de ictericia e alteragao das provas funcionais 
hepaticas. A colangite esclerosante secundaria esta bem des- 
crita em pacientes com HCL que tenham alteragao hepatica. 15 

0 comprometimento do trato gastrointestinal pode se ma- 
nifestar com disturbios de ma absorgao com perda proteica 
enteropatica; o diagnostico pode ser confirmado por biopsia 
da mucosa intestinal por endoscopia. 3 

Classicamente, o comprometimento do sistema endocrino 
caracteriza-se pela presenga do diabete insipido (que, algu- 
mas vezes, e diagnosticado antes da histiocitose), juntamente 
com o achado da lesao Utica (principalmente em cranio) e da 
exoftalmia, identificando a doenga de Hand-Schuller-Chris- 
tian (Figura 7). Pode haver deficiencia do hormonio do cresci- 
mento, com ocorrencia de nanismo, hipogonadismo e atraso 
de puberdade. 



Figura 6 Envolvimento pulmonar na doenga de Letterer- 
-Siwe. 



Figura 7 Doenga de Hand-Schuller-Christian. 
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0 diagnostico definitivo e feito por meio de exame histopa- 
tologico da lesao, sendo fundamental a utilizagao de tecnica 
de imuno-histoquimica, que revela a positividade para os 
marcadores CDla e o citoplasmatico CD207. 

Aspectos laboratoriais e de imagem 

A avaliagao radiologica deve incluir radiografia de todo o es- 
queleto, que pode demonstrar lesoes liticas ou insuflantes, 
unicas ou multiplas (Figuras 5 a 7). No torax, pode haver infil- 
trado intersticial ou micronodular; a imagem de “favo de mel” 
e caracteristica do comprometimento pulmonar. 713 Comple- 
tam a investigagao diagnostica a radiografia e a TC de torax, 
mesmo que nao haja manifestagao respiratoria. Caso ocorra 
leucopenia, trombocitopenia ou anemia de causa nao justifi- 
cavel, recomendam-se hemograma completo, mielograma e/ 
ou biopsia de medula ossea. Observa-se comprometimento 
hepatico, com alteragoes de: fungao hepatica, transaminases, 
fosfatase alcalina, bilirrubinas, protemas totais e albumina. A 
avaliagao da densidade urinaria apos teste de privagao hidrica 
por 12 horas e importante para o diagnostico do diabete insfpi- 
do. A presenga de esplenomegalia ao exame fisico tambem e 
considerada urn fator de risco. 

Considera<poes terapeuticas 

Atualmente, o tratamento da HCL baseia-se nas orientagoes 
da Histiocyte Society, que adota criterios e protocolos, alem de 
instituir uma conduta equiparada entre as institutes que 
diagnosticam a doenga. Apesar de a doenga continuar sendo 
urn enigma, o tratamento depende de sua extensao e do nu- 
mero de orgaos comprometidos. * 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 

As drogas mais comumente utilizadas sao os corticosteroi- 
des, vinblastina, metotrexato e 6-mercaptopurina. A lesao os¬ 
sea unica isolada pode ser resolvida com curetagem acompa- 
nhada de biopsia, ou injegao local de corticosteroides. Na 
ultima versao do protocolo LCH IV da Sociedade de Histioci- 
tose, chama a atengao a necessidade da rapida intervengao 
para transplante de medula ossea ou terapia de resgate com 
elevadas doses de citarabina e cladribina, para casos que nao 
mostram pronta reversao com a terapia convencional. 

Tabela 3 Classificagao das sindromes histiocfticas 


L - Histiocitose 
de celulas de 
Langerhans 

Histiocitose de celulas indeterminadas; 
doenga de Chester-Erdheim; 
xantogranuloma disseminado ou 
extracutaneo 

C - Xantogranuloma 
juvenil cutaneo 
(JXG) 

Xantogranuloma do adulto; reticulo- 
histiocitoma solitario; histiocitose 
benigna cefalica, xantomas disseminatum 
(XD), histiocitose nodular progressiva, 
xantogranuloma necrobiotico, reticulo- 
histiocitose multicentrica 

R - Doenga de Rosai 
Dorfman (RDD) 

Familial, classica, extranodal, associada a 
tumor/leucemia, autoimune associada 

M - Histiocitose 
maligna 

Celulas indeterminadas ou histiocfticas 
ou celulas dendrfticas ou sarcoma de 
celulas de Langerhans 

H - Linfo-histiocitose 

hemofagocitica 

(HLH) 

Sfndrome de ativagao macrofagica 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Definir histiocitose. 

• Descrever a fisiopatologia e a epidemiologia da doenga. 

• Identificar os sinais e sintomas da doenga, bem como 
os criterios laboratoriais e de imagem para o 
diagnostico. 

• Descrever a classificagao da histiocitose. 

• Trabalhar em colaboragao com outros especialistas 
para auxiliar na terapeutica institufda. 
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Introdugao 

Nas ultimas decadas, houve importante incremento na sobre- 
vida dos pacientes com cancer em virtude da utilizagao de es- 
quemas terapeuticos mais intensivos e eficazes e das melho- 
res terapias de suporte. 1 ' 4 

A terapia antineoplasica e a propria doenga podem ocasio- 
nar eventos adversos, gerando sinais/sintomas que geralmen- 
te nao sao de dommio dos medicos que nao atuam nessa espe- 
cialidade pediatrica. Entretanto, algumas situagoes clinicas na 
crianga e no adolescente com cancer sao consideradas emer- 
gencias/urgencias e devem ser rapidamente reconhecidas e 
adequadamente tratadas. 

As principais emergencias/urgencias oncologicas sao as in- 
fecciosas/inflamatorias, as metabolicas, as hematologicas e 
as mecanicas, consequentes as lesoes que ocupam espago fisi- 
co ou que comprimem estruturas adjacentes. 1 ’ 3 ’ 4 Consideran- 
do a extensao do tema, este capitulo prioriza algumas emer¬ 
gencias/urgencias oncologicas mais frequentes e de maior 
significado clinico para o pediatra, como sindrome da veia 
cava superior/sindrome mediastinal superior, hiperleucocito- 
se, sindrome de lise tumoral, compressao da medula espinal e 
as secundarias aos quadros infecciosos. 

As complicagoes infecciosas, principalmente em decorren- 
cia da granulocitopenia, representam a maior causa de morta- 
lidade nessa populagao. Varios fatores determinam maior vul- 
nerabilidade as infecgoes nesses pacientes, como doses mais 
intensas dos antineoplasicos, determinando neutropenia 
mais profunda e prolongada; uso de dispositivos invasivos; 
quebra das barreiras de pele e mucosa; desnutrigao proteico- 
-calorica; uso de antimicrobianos de amplo espectro nos pa¬ 
cientes internados; instituigao de tecnicas mais avangadas de 
suporte de vida (cateteres intravasculares, cirurgia, nutrigao 
parenteral); alem da propria doenga de base. 1 ’ 3 4 

Diversos estudos documentaram que o risco para aquisigao 
de infecgoes foi variavel de acordo com o tipo de neoplasia. Nos 
linfomas, por exemplo, os riscos estavam associados a altera- 
gao da imunidade celular, que, por sua vez, determinava maior 


risco as infecgoes virais. Nos pacientes com leucemia, cuja 
neutropenia e mais profunda e prolongada, houve maior pre- 
disposigao as infecgoes bacterianas invasivas. A utilizagao de 
cateter venoso central e o transplante de celula-tronco hemato- 
poetica (TCTH) tambem contribuiram para que esses pacien¬ 
tes fossem mais suscetiveis as infecgoes. 1 Anormalidades qua- 
litativas na fungao dos polimorfonucleares, consequentes a 
malignidade de base (em especial as leucemias agudas) ou ao 
tratamento quimioterapico ou radioterapico, podem tambem 
contribuir para o aumento das infecgoes nesses pacientes. 1 

Nesse contexto, e importante lembrar que o uso de antimi¬ 
crobianos de largo espectro nesses individuos contribuiu para 
reduzir significativamente a mortalidade por infecgoes bacte¬ 
rianas, no entanto, permitiu a emergencia de infecgoes fungi- 
cas graves. 1 ’ 3 ’ 4 

Sindrome da veia cava superior/sindrome 
mediastinal superior 

Representa urn conjunto de sinais e sintomas decorrentes de 
compressao, obstrugao ou trombose da veia cava superior. 
Nos casos em que houver compressao da traqueia, utiliza-se o 
termo sindrome mediastinal superior. A sindrome da veia 
cava superior, em geral, coexiste nas criangas com massas me- 
diastinais, compressao traqueal e dificuldade respiratoria, 
sendo entao, os termos utilizados como sinonimos. 1 ' 4 

Na crianga, a veia cava superior tern parede fina e baixa 
pressao intraluminal, alem de ser rodeada pelo timo e linfono- 
dos, facilitando, assim, que infecgao e/ou tumor nessa area 
possam comprimir a veia cava superior e determinar redugao 
importante do retorno venoso, deslocamento ou obstrugao 
dos grandes vasos, coragao e arvore traqueobronquica. E im¬ 
portante lembrar ainda que a traqueia e o bronquio fonte direi- 
to na crianga sao mais complacentes que no adulto, o que faci- 
lita sua compressao. A aproximagao mtima com as estruturas 
adjacentes, a compressao e o edema combinados diminuem o 
fluxo na traqueia, bem como o retorno venoso da cabega, pes- 
cogo e parte superior do torax. 1 ’ 3 4 
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Etiologia 

A mais comum causa primaria da sindrome da veia cava supe¬ 
rior/sindrome mediastinal superior na faixa etaria pediatrica 
e o cancer, sendo o linfoma nao Hodgkin o mais frequente, es- 
pecialmente o linfoma T linfoblastico. Outras neoplasias que 
podem determinar essas sindromes sao doenga de Hodgkin, 
neuroblastoma, tumores de celulas germinativas, sarcomas, 
leucemias linfociticas agudas e cancer de tireoide. A oclusao 
de cateteres venosos centrais (causa secundaria), tumores be- 
nignos, granulomas mediastinais e infecgoes tambem podem 
determinar o aparecimento dessas sindromes. 1 ' 4 

Sinais e sintomas 

Os mais frequentes sinais e sintomas dessa sindrome sao disp- 
neia, tosse, disfagia, ortopneia e rouquidao. Outros sinais e 
sintomas que podem ocorrer sao ansiedade, edema e pletora 
de face e pescogo, cefaleia, tontura, letargia, confusao mental, 
sincope, visao distorcida e dor toracica. Os sintomas sao agra- 
vados pela posigao supina ou quando o paciente e colocado na 
posigao fetal para pungao lombar. Sinais de efusao pleural e 
pericardica tambem podem estar presentes. Em criangas e 
adolescentes, em comparagao com os adultos, os sintomas 
costumam evoluir rapidamente (em dias). 1 ' 4 

Diagnostico 14 

E feito pela historia clinica e pelo exame fisico, valorizando os 
sinais e sintomas anteriormente descritos. 

• Radiografia de torax: presenga de massa em mediastino ante¬ 
rior e superior. Podem tambem ser observadas efusoes pleu¬ 
ral e pericardica. Os pacientes com tumores toracicos maiores 
que 45% no seu diametro transtoracico sao mais provavel- 
mente sintomaticos. 

• Hemograma completo: pode apresentar sinais que sugiram a 
presenga de leucemia ou de linfoma com comprometimento 
da medula ossea (anemia, trombocitopenia, leucopenia, leu- 
cocitose, neutropenia ou presenga de blastos). 

• Aspirado/biopsia de medula ossea, sob anestesia local: pode 
revelar a presenga de blastos leucemicos ou a infiltragao me- 
dular por outras neoplasias malignas. 

• Painel bioquimico: elevagoes sericas da ureia, acido urico e 
desidrogenase latica, sugerindo doenga linfoproliferativa. 

• Alfafetoproteina e gonadotrofina corionica elevadas, sugerin¬ 
do tumores de celulas germinativas. 

• Tomografia computadorizada (TC): avalia as distorgoes da 
anatomia normal e, mais detalhadamente, a extensao da 
compressao traqueal. 

• Ecocardiograma: verifica se os sinais estao sendo determina- 
dos pelo tromboembolismo ou pela efusao pericardica. 

• Teste de fungao pulmonar e de avaliagao fluxo/volume: em 
casos pertinentes, avaliam a reserva pulmonar e a resiliencia. 

• Analise microscopica: da efusao pleural ou pericardica ou dos 
linfonodos. A biopsia da massa mediastinal para diagnostico 
definitivo deve ser realizada, quando necessario. E importan- 
te, no entanto, que o diagnostico seja realizado pelo procedi- 
mento menos invasivo possivel, pela possibilidade de insufi- 
ciencia respiratoria e cardiovascular, quando se utiliza 


sedagao ou anestesia geral. A realizagao do procedimento sob 
anestesia geral leva a: diminuigao do tonus da musculatura 
respiratoria, aumento do tonus da musculatura abdominal, 
desaparecimento do movimento caudal do diafragma, relaxa- 
mento da musculatura lisa do bronquio e diminuigao do volu¬ 
me pulmonar. Essas alteragoes determinam agravamento dos 
efeitos extrinsecos da compressao da veia cava. E importante 
tambem enfatizar que, nesses pacientes, a entubagao tra¬ 
queal pode ser extremamente dificil, agravando a compressao 
da veia cava e provocando grave (as vezes fatal) instabilidade 
circulatoria. Alguns pacientes nao toleram a extubagao ate 
que a massa toracica seja reduzida. 

Tratamento 

Quando essa sindrome e determinada por uma doenga malig¬ 
na, algumas vezes, e impossivel, no imcio do quadro clinico, 
estabelecer o diagnostico tecidual, e pode ser necessario ini- 
ciar a terapia empirica. Historicamente, o tratamento tradicio- 
nal tern sido a radioterapia (em torno de 200 cGy), conside- 
rando que a maioria dos linfomas e extremamente sensivel. 
Entretanto, a rapida diminuigao da massa e do linfonodo pode 
dificultar ou impossibilitar o diagnostico tecidual definitivo. 1 ' 4 

Na crianga, o edema traqueal determinado pela radiotera¬ 
pia pode ocorrer durante horas apos o procedimento, prova- 
velmente pela maior compressibilidade das estruturas respira- 
torias e pela inabilidade de seu lumen mais estreito em 
acomodar-se apos o edema nas pequenas vias aereas. Caso os 
sintomas do paciente piorem por conta do edema das vias ae¬ 
reas determinado pela radioterapia empirica, pode ser neces¬ 
sario o uso de metilprednisolona endovenosa, na dose de 1 
mg/kg a cada 6 horas. Se o desconforto respiratorio evoluir 
com comprometimento das trocas gasosas (insuficiencia res¬ 
piratoria), com hipoxemia e/ou hipercapnia, palidez, cianose, 
alteragao do nivel de consciencia ou instabilidade hemodina- 
mica, devem-se evitar procedimentos mais invasivos que ne- 
cessitem de sedagao, optando-se pelo emprego de suporte 
ventilatorio nao invasivo, por meio de mascara facial ou nasal. 
A entubagao traqueal pode comprometer ainda mais as trocas 
gasosas e desencadear alteragoes hemodinamicas muitas ve¬ 
zes letais. 1 ' 4 

Na suspeita de leucemia ou de massas linfomatosas, o uso 
de corticoterapia sistemica ou quimioterapia, incluindo ciclo- 
fosfamida, vincristina e/ou antraciclinas, e atualmente a tera¬ 
pia padrao e prontamente disponivel nos hospitais. Infeliz- 
mente, a quimioterapia tambem pode determinar alteragoes 
nas caracteristicas histologicas e dificultar a interpretagao 
diagnostica em 48 horas. Alguns pacientes com sindrome da 
veia cava superior e sindrome mediastinal superior podem 
apresentar alteragao do estado mental, hiperleucocitose ou in¬ 
suficiencia renal decorrente da sindrome de Use tumoral e de- 
vem ser tratados adequadamente para essas complicagoes 
concomitantes. 1 ’ 3 ’ 4 

As neoplasias menos responsivas, como teratoma, linfoma 
de grandes celulas, neuroblastoma, tumores das celulas ger¬ 
minativas ou tumores benignos, podem nao responder pron¬ 
tamente a radioterapia e/ou a quimioterapia, no sentido de 
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resgatar o paciente de uma situagao emergencial, e necessitar, 
assim, de ressecgao cirurgica. 1 ’ 34 

A crianga com essa sindrome deve ser mantida sentada, em 
decubito lateral esquerdo, pois esse procedimento diminui o 
efeito da massa sobre as vias aereas. 4 A infusao endovenosa 
em membro superior e contraindicada, pelo risco de trombose, 
flebite e inadequada distribuigao dos medicamentos. 1 ’ 3 ’ 4 

Caso essa sindrome ocorra em paciente com acesso venoso 
central, deve ser considerado o diagnostico de tromboembo- 
lismo venoso extenso. Se nao houver contraindicagao, o cate- 
ter pode permanecer e a infusao de terapia trombolitica deve 
ser iniciada. A anticoagulagao pode ser realizada com hepari- 
na sistemica ou com a de baixo peso molecular por via subcu- 
tanea. A heparina de baixo peso molecular tern se tornado a 
terapia de escolha nas criangas em virtude de seu perfil de se- 
guranga e falta de interagao com outros medicamentos. A an¬ 
ticoagulagao deve ser mantida por, no minimo, 3 meses com a 
heparina de baixo peso molecular ou com warfarina via oral. 1 

Hiperleucocitose 

E definida pela presenga de leucocitos no sangue periferico em 
numero superior a 100.000/mm 3 . No entanto, observa-se que 
a hiperleucocitose clinicamente significante ocorre quando os 
leucocitos estao superiores a 200.000/mm 3 na leucemia mie- 
loide aguda (LMA) e superiores a 300.000/mm 3 na leucemia 
linfoide aguda (LLA) e na leucemia mieloide cronica (LMC). 
As criangas que apresentam hiperleucocitose sao de risco para 
disturbios metabolicos. 1-4 

Etiologia 

A hiperleucocitose e observada em 5 a 20% das criangas re- 
cem-diagnosticadas com leucemia. E mais comumente en- 
contrada nos pacientes no l e ano de vida com LLA e LMA, na 
fase blastica da LMC, na LLA T derivada com massa mediasti¬ 
nal e na leucemia com translocagoes envolvendo llq23. 0 au- 
mento da viscosidade sanguinea nao aumenta somente pela 
hiperleucocitose, mas pela interagao entre o endotelio lesado 
e os blastos leucemicos. Os mieloblastos sao celulas menos 
deformaveis, de tamanho maior que os linfoblastos e aderem- 
-se mais facilmente ao endotelio vascular. 1-3 

Sinais e sintomas 

Muitos pacientes sao assintomaticos ao diagnostico, porem 
outros apresentam alteragoes no status mental, cefaleia, visao 
turva, convulsoes, coma, sintomas de acidente vascular cere¬ 
bral, papiledema, priapismo e dactilite. A leucoestase pulmo- 
nar e a hemorragia pulmonar secundaria podem causar disp- 
neia, hipoxia, acidose e cianose. 1-4 

No paciente com hiperleucocitose, a morte pode ser deter- 
minada por trombose ou hemorragia no sistema nervoso cen¬ 
tral (SNC), leucoestase pulmonar e pelos disturbios metaboli¬ 
cos que acompanham a sindrome de lise tumoral. 1-4 

Diagnostico 

0 diagnostico e inicialmente fundamentado na historia clinica 
e no exame fisico minucioso. A avaliagao laboratorial deve in- 


cluir hemograma, desidrogenase latica, eletrolitos, acido urico, 
fungao renal e coagulograma. A radiografia de torax pode reve¬ 
lar a presenga de massa mediastinal ou infiltrado intersticial 
difuso. Outros exames de imagem devem ser solicitados na 
suspeita de leucoestase no SNC. 1-4 

Tratamento 

Embora ainda nao haja estudos controlados e randomizados 
para o tratamento da hiperleucocitose, recomenda-se a utili- 
zagao de hidratagao endovenosa (3 L/m 2 /dia), alopurinol 
(250 a 500 mg/m 2 /dia, via oral, maximo de 800 mg) ou ura- 
to-oxidase recombinante (0,1 a 0,2 mg/kg/dia, via endoveno¬ 
sa). A urato-oxidase converte o acido urico em alantoina, urn 
produto mais soluvel na urina do que o acido urico. Os distur¬ 
bios metabolicos, acidobasico e a fungao renal devem ser 
constantemente monitorados e corrigidos. 13 

Os pacientes com contagem de plaquetas inferiores a 
20.000/mm 3 devem receber concentrado de plaquetas para 
prevenir o aparecimento de hemorragia cerebral. 1-4 

A administragao de concentrado de hemacias deve ser evi- 
tada se o paciente estiver hemodinamicamente estavel, em ra- 
zao do aumento da viscosidade sanguinea. 1-4 A leucaferese e a 
exsanguinotransfusao podem rapidamente baixar o numero 
de leucocitos e melhorar a coagulopatia. 1-4 Entretanto, o papel 
desses procedimentos na prevengao e no manejo das compli- 
cagoes relacionadas a leucostase sao ainda questionaveis. 2 As 
limitagoes associadas a leucaferese incluem a necessidade de 
anticoagulagao, a dificuldade de acesso em criangas pequenas 
e a indisponibilidade do procedimento em muitos hospitais. 1 

Considerando que a quimioterapia e a abordagem mais efe- 
tiva para o tratamento da hiperleucocitose, o tratamento qui- 
mioterapico sistemico deve ser iniciado logo que as anormali- 
dades metabolicas e a fungao renal sejam corrigidas. 2 

Sindrome de lise tumoral 

A sindrome de lise tumoral consiste de anormalidades metaboli¬ 
cas resultantes da morte das celulas tumorais e da liberagao de 
seu conteudo na circulagao. A triade classica dessa sindrome in- 
clui hipemricemia, hiperfosfatemia e hiperpotassemia. A hipo- 
calcemia pode ser secundaria a formagao de fosfato de calcio, ad- 
vindo da hiperfosfatemia. As manifestagoes dessa sindrome 
geralmente aparecem 12 a 72 horas apos o inicio da terapia citoto- 
xica, embora possam ocorrer antes do inicio do tratamento. E fun¬ 
damental seu reconhecimento, pois e uma condigao prevenivel, 
que ocorre rapidamente e que pode levar o paciente a obito. 1-7 

Etiologia 

Esta sindrome ocorre principalmente em pacientes com tumores 
de alta fragao de proliferagao, naqueles com massas volumosas 
ou muito disseminadas e nos tumores sensiveis a terapia citotoxi- 
ca. E mais comumente descrita nos pacientes com linfoma de 
Burkitt, linfoma linfoblastico, LLA (principalmente T-derivada 
com hiperleucocitose) e naqueles com doenga extramedular ex- 
tensa, embora possa tambem ser observada em outras doengas 
neoplasicas. A sindrome de lise tumoral e rara na LMA e na LMC, 
apesar do numero de leucocitos elevados. 1-4 
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Sinais e sintomas 

Resultam da liberagao na circulagao de produtos da degrada- 
gao citoplasmatica e nuclear das celulas malignas. 0 potassio, 
principal ion intracelular, aumenta no soro, e sua excregao en- 
contra-se prejudicada pela disfungao renal. 0 rapido aumento 
do potassio pode conduzir a arritmias e parada cardiaca. Os 
acidos nucleicos sao metabolizados em acido urico, pouco so- 
luveis em meio acido, o que facilita seu deposito nos tubulos 
coletores renais, podendo levar a insuficiencia renal. 1 ' 7 

Os linfoblastos sao ricos em fosfato, e seus niveis elevados no 
soro sao tambem exacerbados pela acidose metabolica. Quando 
a relagao calcio/fosforo for maior que 60, o fosfato de calcio pre- 
cipita na microcirculagao, causando hipocalcemia secundaria. 
A precipitagao dos cristais de acido urico e de fosfato de calcio 
dentro dos tubulos renais e da microcirculagao leva a insuficien¬ 
cia renal aguda. 0 risco de falencia renal e maior quando ha infil- 
tragao do tumor no parenquima renal e no caso de compressao 
renal por obstrugao venosa ou ureteral. 1 ' 6 

Os sinais e sintomas da sindrome de Use tumoral incluem 
dor abdominal, sensagao de plenitude, dor lombar, nausea, 
vomitos, diarreia, desidratagao, tetania, insuficiencia cardiaca, 
disritmias cardiacas, letargia, hematuria, convulsoes, altera¬ 
goes do nivel de consciencia e possivel morte subita. 1 ' 7 

Diagnostico 

0 diagnostico e inicialmente realizado pela historia clinica e 
pelo exame fisico, com especial atengao na pressao arterial, no 
ritmo e na frequencia cardiaca, presenga de massa abdominal 
e de efusoes pleurais, alem da presenga de ascite, sinais de 
compressao de veia cava superior ou de sindrome mediastinal 
superior e sinais de anoxia cerebral. 1 ' 4 

Os exames complementares devem incluir a solicitagao de 
hemograma, desidrogenase latica, eletrolitos, acido urico, fun- 
gao renal, albumina serica e parcial de urina. Dependendo do 
quadro clinico e laboratorial, devem ser solicitados tambem 
eletrocardiograma, ecocardiograma, ultrassonografia e TC. 1-4,7 

0 encontro da triade classica da sindrome, com ou sem al¬ 
teragoes renais, fecha o diagnostico. 1 

Tratamento 

0 melhor tratamento e a prevengao, utilizando hidratagao vi- 
gorosa e medicamentos que reduzam o nivel de acido urico, 
alem da corregao dos disturbios metabolicos associados. A hi¬ 
dratagao e provavelmente o fator mais importante na preven¬ 
gao da sindrome de lise tumoral, determinando aumento do 
fluxo urinario e da taxa de filtragao glomerular. Os pacientes 
devem receber hidratagao de 3 L/m 2 /dia, exceto nos casos 
em que haja evidencia de insuficiencia renal. 1 ' 7 

Os pacientes com alto risco para o desenvolvimento dessa 
sindrome devem ser monitorados clinica e laboratorialmente 
4 a 6 horas apos o inicio da quimioterapia. 1 ' 6 

Coiffier et al. 5 propoem intervengao terapeutica de acordo 
com os fatores de risco ao diagnostico. 0 paciente considerado 
de baixo risco deve ser avaliado clinicamente e monitorado 
constantemente para verificar sinais/sintomas de sindrome 
de lise tumoral. Aqueles considerados de risco intermediary 


devem receber hidratagao e manejo inicial com alopurinol. No 
entanto, caso o paciente desenvolva hiperuricemia, a terapia 
com urato-oxidase recombinante deve ser iniciada. A hidrata¬ 
gao e a utilizagao da urato-oxidase recombinante e recomen- 
dada para aqueles pacientes que apresentam hiperuricemia 
previa ao tratamento, para os pacientes considerados de alto 
risco (linfoma de Burkitt, linfoma linfoblastico, LLA B precur- 
sora, LLA com leucometria > 100.000/mm 3 , leucemia nao 
linfocitica aguda com leucometria > 50.000/mm 3 ) e para 
aqueles pacientes de risco intermediary que desenvolvem hi¬ 
peruricemia apesar da hidratagao e do uso de alopurinol. 0 ris¬ 
co intermediary inclui os pacientes com linfoma B precursor 
de celulas grandes e difusas, LLA com leucometria entre 
50.000 e 100.000/mm 3 , leucemia nao linfocitica aguda com 
leucometria entre 10.000 e 50.000/mm 3 e outras malignida- 
des que possuam proliferagao importante e resposta rapida 
esperada ao tratamento. 5 

Embora o uso de bicarbonato de sodio para alcalinizar a 
urina seja historicamente recomendado, nao ha clara eviden¬ 
cia demonstrando seu beneficio. Alguns autores recomenda- 
vam a alcalinizagao para manter o pH urinario entre 7 e 7,5, 
fundamentado no seu efeito protetor para as celulas do tubulo 
renal em relagao ao acido urico e a hemoglobinuria. A alcalini¬ 
zagao excessiva (pH urinario >7,5), no entanto, pode levar a 
piora da nefropatia, pois, no pH > 7,5, pode ocorrer formagao 
de calculos de xantina e hipoxantina, e no pH de 8 ou mais, o 
fosfato de calcio pode cristalizar nos rins. Portanto, os fatores 
mais importantes para prevengao dessa sindrome sao a hidra¬ 
tagao vigorosa e a utilizagao de medicamentos que reduzam o 
nivel de acido urico. 5 6 

A fungao renal e as alteragoes metabolicas devem ser moni- 
toradas e a frequencia de sua solicitagao depende dos fatores 
de risco que o paciente apresente. 0 volume urinario deve ser 
mantido acima de 80 a 100 mL/m 2 /hora e a densidade urina¬ 
ria nao deve ser maior que 1.010. 1 

0 uso de diureticos nos pacientes com baixo debito urina¬ 
rio deve ser criteriosamente indicado. Muitos pacientes po- 
dem apresentar alteragoes hemodinamicas com hipovolemia 
que deve ser apropriadamente corrigida. 1 

Caso o fluxo urinario diminua para menos de 60 mL/m 2 / 
hora ou < 1 mL/kg/hora, a furosemida pode ser utilizada na 
dose de 0,5 a 1 mg/kg, por via endovenosa. Intervengoes adicio- 
nais (carbonato de calcio, kayexalato, etc.) devem ser iniciadas 
caso as anormalidades metabolicas piorem, no sentido de evitar 
a dialise. 1 Caso o fluxo urinario permanega baixo ou o paciente 
mantenha niveis de fosfato persistentemente elevados, indu- 
zindo a hipocalcemia sintomatica apesar das terapeuticas insti- 
tuidas, deve-se solicitar que urn nefrologista faga o seguimento 
em conjunto, pois a dialise pode ser necessaria quando essas in¬ 
tervengoes medicamentosas falham em corrigir os disturbios 
metabolicos, quando a oliguria persiste ou quando a hipervole- 
mia e a hipertensao arterial sao incontrolaveis. 1 ’ 3 ’ 5 ’ 7 

Quando necessario, e preferivel a utilizagao de hemodialise 
a dialise peritoneal, pois a corregao das anormalidades eletro- 
lfticas e mais rapida. A dialise peritoneal esta contraindicada 
na presenga de massas abdominais ou pelvicas. 1 
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Compressao da medula espinal 

A incidencia da compressao aguda da medula espinal nas 
criangas com cancer e de 3 a 5% e frequentemente ocorre na 
apresentagao clinica da doenga. A maioria dos casos decorre 
de tumores que envolvem o espago epidural ou subdural e, 
menos comumente, de metastases. 1 ’ 24 Essa condigao clinica 
requer atengao urgente, visando a minimizar a disfungao neu- 
rologica em longo prazo. 1 

Etiologia 

As neoplasias pediatricas que mais comumente determinam 
compressao medular sao os tumores neurais (neuroblastoma), 
os sarcomas (Ewing, osteossarcoma, rabdomiossarcoma), o lin- 
foma nao Hodgkin e os tumores de celulas germinativas. Even- 
tualmente, os pacientes com leucemias, linfoma de Hodgkin e 
tumor de Wilms podem apresentar compressao medular. 12 ’ 4 

Sinais e sintomas 

A dor nas costas que nao alivia quando o paciente esta em de- 
cubito dorsal ou a dor radicular esta presente em 80% das 
criangas com compressao da medula espinal. Outros sinais e 
sintomas incluem fraqueza, anormalidades sensoriais e/ou 
motoras e alteragoes esfinctericas. E importante lembrar que 
essas alteragoes podem progredir rapidamente e que a com¬ 
pressao medular por periodo de 24 horas ou mais pode resul- 
tar em sequelas permanentes. 124 

Diagnostico 

A historia clinica e o exame clinico, com atengao especial ao 
neurologico, sao fundamentals para auxiliar no diagnostico. 
Geralmente com base nos achados do exame fisico, o nivel de 
compressao medular pode ser determinado. Entretanto, au- 
sencia de fraqueza ou de anormalidades sensoriais nao exclui 
a possibilidade de compressao da medula espinal. Na maioria 
dos casos, o quadro clinico e de dor nas costas, localizada ou 
irradiada, normalmente associada a tensao ou dor da regiao da 
coluna envolvida. 1 ’ 2 ’ 4 

Em relagao aos exames complementares, a ressonancia 
magnetica (RM) e o padrao-ouro para o diagnostico. Nos ca¬ 
sos em que houver contraindicagao para realizagao da RM ou 
nos locais em que nao estiver disponivel, pode ser realizada a 
TC com contraste ou a mielografia. A radiografia de coluna 
pode evidenciar presenga de lesao litica. 1,2 ’ 4 

0 mielograma deve ser realizado principalmente na suspei- 
ta de doengas linfoproliferativas ou neuroblastoma e caso haja 
sinais de comprometimento medular no hemograma. 12 

Tratamento 

A instituigao terapeutica precoce e fundamental para recupe- 
ragao das fungoes neurologicas. 124 

A dexametasona e o tratamento inicial para os pacientes 
com compressao da medula espinal, visando a diminuir o ede¬ 
ma, inibir a resposta inflamatoria, estabilizar a membrana 
vascular e melhorar o resultado da deficiencia neurologica. 8 A 
dose de dexametasona sugerida para criangas e de 1 a 2 mg/kg, 
seguida de 0,25 a 0,5 mg/kg a cada 6 horas. 1 ’ 2 ’ 4 8 


A terapeutica posterior deve ser definida na dependencia 
do diagnostico estabelecido. A quimioterapia e recomendada 
principalmente para linfomas, leucemias e neuroblasto¬ 
ma. 12 ’ 4 ’ 8 Particularmente nas criangas muito jovens, prefere-se 
utilizar como primeira linha a quimioterapia, para diminuir as 
sequelas de longo prazo, determinada pela laminectomia ou 
pela radiagao espinal. 8 

A cirurgia descompressiva esta indicada se o tipo histologi- 
co do tumor nao e conhecido ou se os sinais/sintomas neuro- 
logicos progridem apesar do uso da quimioterapia e/ou radio- 
terapia. 1 ’ 2 ’ 4 ’ 8 

Emergences infecciosas 

As doengas infecciosas continuam sendo a principal causa de 
morbidade e mortalidade em pacientes pediatricos imunossu- 
primidos. Pacientes de alto risco sao aqueles com grave e pro- 
longada neutropenia, principalmente quando associada a ou- 
tras comorbidades frequentes na crianga com cancer, como 
mucosite grave, linfopenia, hipogamaglobulinemia e altera¬ 
goes da flora intestinal. 910 

Definigao de neutropenia febril 
Neutropenico de alto risco para infecgoes e o paciente com 
numero < 500 neutrofilos/mm 3 no nadir (representa o ponto 
mais baixo da curva de contagem das celulas sanguineas) da 
quimioterapia, ou com menos de 1.000 neutrofilos que ainda 
nao atingiu o nadir-indice, mas ainda esta em queda. 0 pa¬ 
ciente deve ser considerado com febre quando apresenta urn 
pico de 38°C ou pelo menos dois picos de 37,8°C nas 24 ho¬ 
ras. 9 ’ 10 

Etiologia das infecgoes 

Mais de 80% dos agentes que colonizam o paciente neutrope¬ 
nico sao organismos da flora bacteriana endogena. Os princi- 
pais agentes patogenicos em pacientes imunossuprimidos 
sao: 10 

• bacterias Gram-positivas: Staphylococcus aureus , Streptococ¬ 
cus (alfa-hemolitico), Enterococcus , Corynehacterium , Listeria 
sp, Clostridium difficile; 

• bacterias Gram-negativas: enterobacterias ( Escherichia coli , 
Klebsiella , Enterobacter , Serratia ), Pseudomonas aeruginosa , 
Stenotrophomonas maltophilia e os anaerobios; 

• fungos: Candida sp, Aspergillus sp, Zygomycetes , Cryptococcus; 

• outros: Pneumocystis jirovecii, Toxoplasma gondii, Stromgy- 
loides stercoralis, Cryptosporidium; 

• virus: Herpes simplex , varicela zoster, citomegalovirus, virus 
Epstein-Barr, virus sincicial respiratorio, adenovirus, virus in¬ 
fluenza e parainfluenza. 

Fatores de risco 

0 tempo de neutropenia e provavelmente o fator prognostico 
mais importante em relagao as infecgoes dos imunossuprimi¬ 
dos. Pacientes neutropenicos por mais de 7 dias sao fortes 
candidatos a infecgoes mais graves. Outro fator importante na 
evolugao desses pacientes e a presenga ou nao de foco infec- 
cioso detectavel. Os pacientes que evoluem com febre de ori- 
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gem indeterminada (FOI), com culturas negativas, habitual- 
mente tern defervescencia do processo mais rapida. 0 tipo de 
cancer tambem pode corroborar para evolugoes mais tormen- 
tosas, como as leucemias e os linfomas de Burkitt. 9 Sao fatores 
de melhor prognostico a previsao de menos do que 7 dias de 
neutropenia e poucas ou nenhuma comorbidade. Sempre que 
for diagnosticada neutropenia febril em urn paciente com can¬ 
cer, caracteriza-se como uma situagao de emergencia. 910 

Conduta e tratamento 

E importante sempre veribcar os sinais vitais e a estabilidade 
hemodinamica do paciente. Caso haja instabilidade hemodi¬ 
namica, deve ser garantida uma boa via de acesso venoso, a 
hemocultura deve ser coletada, alem de ser administrado soro 
bsiologico 0,9%, 20 mL/kg aberto, e ser iniciada antibiotico- 
terapia de largo espectro, o mais rapido possivel (piperacilina/ 
tazobactam 300 mg/kg/dia a cada 8 horas ou meropenem 
120 mg/kg/dia, a cada 8 horas, e vancomicina 40 mg/kg/dia 
a cada 6 horas). A escolha do antibiotico de largo espectro 
deve ser feita de acordo com o padrao de sensibilidade de cada 
servigo. Apos a entrada no hospital, esse paciente pode ter seu 
prognostico melhorado, se a primeira dose do antibiotico for 
administrada em ate 20 minutos. E importante que o intensi- 
vista esteja ciente do caso e, conforme a evolugao clinica, o pa¬ 
ciente seja encaminhado para unidade de terapia intensiva 
(UTI). Assim que possivel, os exames laboratoriais devem ser 
coletados para tentar determinar o agente etiologico e o local 
da infecgao. 9 ’ 10 

Caso o paciente esteja hemodinamicamente estavel, veri¬ 
bcar pela historia clinica e exame ffsico a presenga de foco de 
infecgao. E importante nao se esquecer de perguntar sobre o 
habito intestinal, dor para evacuar e/ou dor a micgao. A dor 
para evacuar sugere lesao anal, o que, nesses pacientes, pode 
evoluir rapidamente para processo infeccioso regional por 
Gram-negativo e/ou anaerobio, de dificil controle. Deve-se 
solicitar tambem radiograba de torax e veribcar a presenga 
de cateter venoso, proteses e outros dispositivos invasivos. A 
ultrassonograba abdominal pode ajudar no diagnostic da ti- 
bite, mostrando distensao e ate espessamento de algas. 0 
material de escarro, urina e fezes deve ser coletado, se indi- 
cados. A hemocultura de sangue periferico e do cateter, se 
presente, e imprescindivel para pesquisa de bacterias, fun- 
gos e germes oportunistas, alem da pesquisa para virus, nos 
casos pertinentes. 9 ’ 10 

Em pacientes considerados portadores de FOI, sem foco, 
sem cateter e com radiograba de torax normal, deve-se admi¬ 
nister soro de manutengao durante as primeiras 24 horas, 
dada a possibilidade de ocorrer instabilidade hemodinamica. 
E importante coletar hemocultura e iniciar piperacilina/tazo- 
bactam na dose de 300 mg/kg/dia a cada 8 horas ou cefepi- 
ma 50 mg/kg/dose a cada 8 horas. Considerando que as in¬ 
fecgoes bacterianas e fungicas sao as complicagoes infecciosas 
mais comuns no paciente neutropenico, a introdugao e a con- 
tinuidade da antibioticoterapia empirica, bem como a associa- 
gao de terapia antifungica, quando pertinente, continuam 
sendo a melhor conduta para esses pacientes. 9 


Condutas para diferentes localizagoes de 
infecgao em pacientes neutropenicos 910 
Em pacientes com cateter, devem-se tomar as mesmas medi- 
das citadas anteriormente para o paciente com FOI, coletar 
hemocultura do cateter e do sangue periferico e acrescentar 
vancomicina (40 mg/kg/dia, a cada 6 horas), pelo risco de 
agentes Gram-positivos resistentes a piperacilina/tazobac- 
tam. A vancomicina pode ser precocemente retirada, caso as 
hemoculturas para Gram-positivos resistentes sejam negati- 
vas apos 72 horas. 

Pacientes com infecgoes de vias aereas superiores, incluin- 
do tonsilites, otites e sinusites (diagnostic clinic, e nao ra¬ 
diologic), celulites, adenites bacterianas ou condensagoes 
pulmonares, devem receber pelo menos piperacilina/tazo- 
bactam e vancomicina, cabendo a discussao sobre a introdu¬ 
gao de metronidazol ou clindamicina para cobertura de agen¬ 
tes anaerobicos nas infecgoes graves de boca e seios da face. 

Pacientes neutropenicos febris com infecgoes abdominais e 
sinais de abdome agudo tern a tibite como principal diagnostic. 
Trata-se de infecgao grave do colon por anaerobios e/ou Gram- 
-negativos. Infecgoes perianais tambem sao de extrema gravida- 
de, devendo o paciente receber tratamento rapido com cobertu¬ 
ra para anaerobios e Gram-negativos, sendo hoje preconizado o 
meropenem, na dose de 120 mg/kg/dia, a cada 8 horas. A asso- 
ciagao com amicacina, 15 mg/kg/dia em dose unica diaria, 
pode ser utilizada em situagao extrema, por ter agao sinergica 
com o meropenem. Lembrar que a tibite desses pacientes e uma 
infecgao abdominal difusa e que o tratamento e sempre clinic. 
0 papel do cirurgiao bca reservado para situagoes mais graves, 
de sangramentos incontrolaveis e desequilibrio hemodinamico, 
as quais estao associadas a alta taxa de mortalidade. 

Em pacientes com insubciencia respiratoria, deve-se inves- 
tigar a possibilidade de pneumonite intersticial. A ausculta 
pulmonar e pobre, observa-se hipoxia na gasometria, e a ra¬ 
diograba de torax apresenta pouca alteragao de imagem em 
relagao a hipoxia. E importante pensar tambem, quando perti¬ 
nente, na possibilidade de bacterias atipicas, processos virais, 
Pneumocystis jirovecii e introduzir, alem da piperacilina/tazo- 
bactam e vancomicina, a claritromicina (15 mg/kg/dia, a cada 
12 horas), sulfametoxazol-trimetoprim (20 mg/kg/dia de tri- 
metoprima a cada 6 horas) e ganciclovir (10 mg/kg/dia, a 
cada 12 horas) ate que seja possivel estabelecer mais clara- 
mente a etiologia. A tentativa de diagnosticar o agente etiolo¬ 
gico deve ser explorada o maximo possivel. 0 diagnostic e 
feito pela demonstragao de cistos ou trofozoitos em material 
pulmonar ou a pesquisa de anticorpos monoclonais. Vigilan- 
cia respiratoria constante, controle pela oximetria e contato 
com a UTI sao imprescindiVeis nesses casos. 0 lavado bron- 
quico tambem deve ser sempre considerado nesses pacientes 
para tentar estabelecer o diagnostic o mais precoce possivel. 
A associagao de antibiotics ou mudanga de tratamento deve 
ser pensada, se a febre nao se resolver em 2 a 3 dias. 

Tratamento com antifungicos 910 

Se a febre persiste por mais que 4 a 7 dias ou retorna apos os 

esquemas descritos, a terapia antifungica deve ser instituida. 
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0 mais conhecido dos antifungicos e a anfotericina lipossomal, 
de eficacia bastante comprovada, mas que tem como fator li- 
mitante a grande toxicidade, principalmente em criangas que 
necessitam de outros medicamentos (quimioterapicos), cuja 
toxicidade somada a ela pode ser mais urn fator agravante. 
Atualmente, os azoles (fluconazol, posaconazol e voriconazol) 
tern sido testados com sucesso, e trabalhos mostram resultados 
semelhantes na profilaxia e no tratamento das candidemias. 
Dentre as echinocandinas, a caspofungina e a micafungina pare- 
cem ter excelente agao no tratamento de Candidas e Aspergillus 
spp, embora nao tenham atividade contra Zygomycetes , Crypto¬ 
coccus neoformans ou Fusarium spp. 0 fluconazol tem sido a 
droga de escolha para tratamento empirico, de primeira linha 
(10 mg/kg/dia em dose unica), levando em consideragao ser a 
Candida o agente etiologico mais frequente. Caso o paciente 
oncologico ja esteja recebendo o fluconazol profilaticamente, a 
droga preconizada em nosso meio tem sido a micafungina (2 a 
4 mg/kg/dia, por via endovenosa). Para pacientes que perma- 
necem neutropenicos, a terapia antifungica deve ser mantida 
ate a resolugao da neutropenia. 0 voriconazol tem sido reser- 
vado para pacientes com fortes indicios ou diagnostic de fun- 
gos filamentosos ( Aspergillus principalmente). 

Atengao especial deve ser dada ao seguimento das hemo- 
culturas e antibiogramas e, sempre que possivel, os antibioti¬ 
cs devem ser mantidos ou mudados de acordo com os dados 
microbiologies. De acordo com a literatura, apenas 25% das 
infeegoes no paciente neutropenic febril tem o agente etiolo¬ 
gico determinado. Em 53% dos casos, foram identificados 
agentes etiologies em pacientes com FOI. Bacteriemia e a 
principal responsavel pelo maior mdice de diagnostics mi¬ 
crobiologies, sendo o Streptococcus uiridans , o Pseudomonas 
spp e a Escherichia coli os agentes mais isolados. * 1 2 3 4 5 6 7 8 9 

Pacientes imunossuprimidos (portadores de neoplasia em 
tratamento ou fora de tratamento por 6 meses ou menos) com 
herpes zoster ou varicela, independentemente do numero de 
granulocitos, devem ser internados em isolamento e tratados 
com aciclovir na dose de 500 mg/m 2 /dose, a cada 8 horas. 9 ’ 10 

0 paciente granulocitopenico febril jamais deve receber 
alta com antibiotics por via oral e muito menos sem antibioti¬ 
cs, com diagnostic de processo viral. Todo individuo granu¬ 
locitopenico febril deve ser medicado para infeegao bacteriana 
com antibiotics por via endovenosa, pelo menos nas primei- 
ras 48 horas, alem de se coletar os exames laboratoriais perti- 
nentes, incluindo as hemoculturas. 

Desafios 

A melhoria da taxa de cura do cancer pediatric esta relacionada 
nao somente ao tratamento especifico realizado em centros de 
referenda em oncologia pediatrica, mas tambem ao diagnostic 
precoce da doenga e ao pronto reconhecimento e atendimento 
as emergences oncologicas. Portanto, a capacitagao profissio- 
nal constante e o monitoramento clinic, laboratorial e de ima- 
gem, quando pertinentes, sao fundamentais para o rapido e efi- 
ciente atendimento das emergences oncologicas, visando a 
reduzir a morbidade e a mortalidade nesses pacientes. 


Novos agentes microbianos tem surgido, incluindo as bac- 
terias multirresistentes, os agentes fungicos e virais, apesar 
dos avangos nos cuidados de suporte as doengas infecciosas. 
Portanto, e fundamental o desenvolvimento de novos testes 
diagnostics, bem como a descoberta de novos antimicrobia- 
nos, alem do adequado entendimento da fungao imune e de 
como ela e afetada pelo cancer e sua terapia. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar os fatores predisponentes/de risco para as 
emergencias oncologicas. 

• Apontar as principals emergencias oncologicas. 

• Diagnosticar e avaliar, do ponto de vista clinico, 
laboratorial e de imagem, as principals emergencias 
oncologicas. 

• Realizar a terapeutica inicial das principals emergencias 
oncologicas. 

• Estar ciente de que as doenpas infecciosas 
representam a principal causa de morbidade e 
mortalidade nos pacientes com cancer. 
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Introdugao 

A pele e as mucosas constituem a primeira linha de defesa do 
corpo humano contra microrganismos. Caso ocorra perda da 
sua integridade, as celulas fagocitarias (neutroblos, monoci- 
tos e macrofagos) constituem a proxima linha de defesa. 0 
neutrofilo e particularmente sensivel a agao de substancias 
quimiotaticas e move-se rapidamente em diregao aos qui- 
mioatraentes, sendo uma resposta rapida e importante. 0 pro- 
cesso de internalizagao dos microrganismos (fagocitose) en- 
volve sua aderencia a superficie da celula, o que desencadeia a 
extensao de urn pseudopodo para encarcerar a bacteria ou 
fungo em uma vesicula endocitica, ou fagossomo. Apos a fago¬ 
citose, os mecanismos pelos quais o fagolisossomo os destroi 
podem ser divididos em dependentes ou independentes de 
oxigenio. 1 

Anormalidades em uma ou mais etapas da fungao dos fago- 
citos (neutroblos e monocitos), como adesao, quimiotaxia, in- 
gestao, degranulagao e metabolismo oxidativo, podem resul- 
tar em alteragoes clmicas. 2 

A anamnese de urn paciente com suspeita de disturbios de 
fungao de fagocitos deve incluir informagoes detalhadas sobre 
episodios infecciosos (frequencia, gravidade, local, duragao, 
etiologia, resposta a terapeutica, complicagoes). Na investiga¬ 
gao da historia familiar, o pediatra deve estar atento para in¬ 
fecgoes recorrentes, morte por infecgoes graves, neoplasias 
em outras criangas, presenga de consanguinidade (aumenta a 
possibilidade de doengas com padrao de heranga autossomico 
recessivo, como e o caso de algumas debciencias combinadas 
graves e algumas formas geneticas de doenga granulomatosa 
cronica). 3 

Ao exame fisico, deve ser dada atengao para o comprometi- 
mento do desenvolvimento ponderoestatural, que pode ser 
secundario a infecgoes de repetigao. Linfonodomegalias e he- 
patoesplenomegalia podem ser encontradas em pacientes 
com doenga granulomatosa cronica, sindrome de imunodeh- 
ciencia adquirida (aids) e imunodehciencia comum variavel. 
A pele e urn local importante que pode apresentar ao pediatra 


muitas informagoes, desde cicatrizes que revelam infecgoes 
preexistentes ate infecgoes ativas, ou eczema e purpura (como 
no caso da sindrome de Wiskott-Aldrich). Ulceragoes de mu¬ 
cosas sao sinalizadoras de alteragao da fungao de fagocitos. Os 
cabelos podem demonstrar albinismo parcial, coloragao pra- 
teada, como na sindrome de Chediak-Higashi (SCH), ou, mais 
raramente, alertar para sindrome de Job, quando ruivos. 1 ' 4 

Os principais exames de triagem para investigagao de 
doenga dos fagocitos e seus diagnostics diferenciais incluem: 

• hemograma e contagem de reticulocitos, para avaliar numero 
de leucocitos, presenga de anemia hemolitica e trombocito- 
penia; 

• dosagem de imunoglobulinas sericas (IgG e subclasses, IgA, 
IgM e IgE) e complemento hemolitico total (CH50), para ava¬ 
liar imunidade humoral; 

• testes cutaneos de hipersensibilidade tardia, para avaliar a 
fungao de linfocitos T; 

• radiografia de cauum e torax; 

• sorologia para HIV; 

• teste de redugao do NBT (nitroblue tetrazolium ), para avaliar o 
metabolismo oxidativo dos neutrofilos, trigliceridios, fibrino- 
genio e ferritina (sindrome hemofagocitica); 

• aspirado de medula ossea, para excluir leucemias e pesquisar 
hemofagocitose. 2 ’ 4 

A seguir, serao apresentadas doengas dos fagocitos, suas ma- 
nifestagoes clmicas, testes laboratoriais especibcos e possibili- 
dades terapeuticas. 

A Figura 1 apresenta urn algoritmo para investigagao de pa¬ 
cientes com infecgoes de repetigao, com os respectivos diag¬ 
nostics. 

Doengas resultantes dos disturbios de adesao 

Deficiencia de adesao leucocitaria tipo I 
Doenga na qual a adesao dos fagocitos, a quimiotaxia e a in- 
gestao de microbios opsonizados estao prejudicadas em virtu- 
de das mutagoes no gene responsavel por integrinas. A carac- 
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Anemia hemoh'tica 
Considerar deficiencia de G6PD dos 
neutrofilos, si'ndrome de McCleod com doenqa 
granulomatosa cronica 


Albinismo parcial, granulos anormais: 
Considerar si'ndrome de Chediak-Higashi 


Granulos anormais, anomalia de Pelger-Huet: 
considerar deficiencia de granulos especi'ficos ^ 


1. Avaliapao inicial 
Anamnese, exame 
fisico, historia familiar 
Contagem de 
leucocitos com 
diferencial, plaquetas 
e reticulocitos 
Morfologia dos 
leucocitos 
Culturas 

i 

Se normal 


Corpusculos de Howell-Jolly: asplenia funcional 

\ Trombocitopenia + eczema: si'ndrome de 
Wiskott-Aldrich 

Neutrofilos < 1.500/mm 3 : avaliapao de 
neutropenia 


Defeitos anatomicos ou obstrutivos: defeitos 
nao imunologicos do hospedeiro 


Dosagem de imunoglobulinas diminui'da: 
si'ndromes de hipogamaglobulinemia 

Dosagem de complemento diminui'da: si'ndrome 
de hipocomplementenemia 


2. Avaliapao 
quantitativa 
de complemento/lg 

Imunoglobulinas 
IgE serica 
C3, C4, CH50 


IgE > 2.500 UI/mL: si'ndrome de hiper-lgE 


Considerar doenpas dos linfocitos T (numero, / 
testes cutaneos, estimulapao in vitro, HIV) 


Se normal 


\ Considerar neutropenia ciclica, nao identificada 
no primeiro leucograma 


Teste do NBT alterado, ausencia 
de produpao de superoxido: 
doenpa granulomatosa cronica 


3. Avaliapao fagoci'tica 
Teste do NBT 


Mieloperoxidase ausente/ 
diminui'da: 

deficiencia de mieloperoxidase 



Produpao de superoxido 

Citometria de fluxo para quantificar glicoproteinas CD11/CD18 de 
superffcie 


Produpao diminui'da de superoxido: 
deficiencia de G6PD dos neutrofilos 
(grave); doenpas da via da 
glutationa 


Ausencia ou diminuipao acentuada 
de CD11/CD18: doenpa de 
deficiencia dessas glicoproteinas 


Quimiotaxia anormal somente 
com o soro do paciente: 
deficiencia de complemento, 
defeitos quimiotaticos humorais 
adquiridos, periodontite juvenil 


Diminuipao da ingestao 
somente com o soro do 
paciente: defeitos de opsoninas 


Colorapao para mieloperoxidase 
Estudos de quimiotaxia: 

Janela cutanea de Rebuck 
Ensaios in vitro com soro do paciente e controle 


Quimiotaxia anormal com soro 
controle: doenpa primaria de 
deficiencia de granulos especi'ficos 
dos fagocitos, deficiencia de CD11/ 
CD18, si'ndrome de Chediak-Higashi, 
disfunpao da actina dos neutrofilos 


Ensaios de ingestao com soro do paciente e controle como opsoninas 


Diminuipao da ingestao com soro 
controle: disfunpao da actina do 
neutrofilo 


Figura 1 Algoritmo para avaliapao de pacientes com infecgoes de repetigao. 

Fonte: traduzida e modificada de Dinauer, 2014. 2 


teristica dessa doenga e a ocorrencia de infecgoes bacterianas 
e fungicas de repetigao, graves, sem a formagao de pus, apesar 
da neutrofilia persistente. Na forma grave, os pacientes apre- 
sentam onfalite e retardo na queda do cordao umbilical. Ou- 
tras manifestagoes clinicas incluem gengivite, periodontite, 
estomatite, ulceragoes da lingua e faringe, infecgoes recorren- 
tes indolentes e necroticas da pele, das membranas mucosas 
gastrointestinal, abscessos perirretais, otites e pneumonias. 
A maioria das infecgoes e causada por Staphylococcus aureus e 
enterobacterias Gram-negativas. Infecgoes fungicas ocorrem 
principalmente por Candida albicans e Aspergillus. 2 

0 diagnostic pode ser feito por citometria de fluxo, anali- 
sando a presenga de integrina alfa beta-2 (CD11) e subunida- 
des compartilhadas CD18. Ensaios funcionais de neutrofilos 
demonstram defeitos na aderencia, quimiotaxia, ingestao me- 
diada por C3bi e ativagao da cadeia respiratoria. 24 


0 tratamento inclui antibiotics e antifungicos, e a profila- 
xia com sulfametoxazol-trimetoprim parece ser util, assim 
como limpeza periodica dos dentes por profissional e uso de 
bochechos com clorexidina. 0 prognostic e reservado com 
alta incidencia de obito antes dos 2 anos de idade. 0 trans- 
plante de celula-tronco hematopoetica (TCTH) esta indicado 
como tratamento curativo. 4 

Deficiencia de adesao leucocitaria tipo II 
Semelhante a deficiencia de adesao leucocitaria do tipo I, de 
heranga autossomica recessiva, as criangas que a apresentam 
tambem podem cursar com periodontite, infecgoes recorren- 
tes como celulite, otite media e pneumonia, sem a formagao 
de pus, apesar de leucometrias perifericas de 30.000 a 
150.000 celulas/mcL. Contudo, os neutrofilos tern valores 
normais de CD18 e as infecgoes nao sao tao graves como no 
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tipo I. Alem disso, apresentam baixa estatura, facies plana 
com ponte nasal alargada e deficiencia mental grave. 0 defeito 
funcional dos neutrofilos esta associado a ausencia de receptor 
para selectina, que e essencial para a fungao de aderencia. 24 

Alteragoes adquiridas da aderencia 
Os neutrofilos podem apresentar diminuigao da adesividade 
secundaria a medicamentos como corticosteroides e epinefri- 
na. Ocorre neutrofilia no sangue periferico, pois as celulas sao 
facilmente liberadas do pool marginal para o circulante. Por 
outro lado, a adesividade dos neutrofilos pode ser dramatica- 
mente aumentada em condigoes clinicas como sepse bacteria- 
na por Gram-negativo, lesao termica grave, pancreatite, trau¬ 
ma, hemodialise e bypass cardiopulmonar. Anfotericina B 
causa aumento da agregagao dos neutrofilos, principalmente 
quando associada a infusao de granulocitos. 2 

A Tabela 1 apresenta a classificagao e a investigagao das 
doengas de disfungao leucocitaria associadas a quimiotaxia, 
opsonizagao e poder microbicida. 

Doengas decorrentes de defeitos na 
quimiotaxia 

Diversas alteragoes fisiopatologicas podem estar presentes na 
origem da disfungao leucocitaria quimiotatica. Assim, podem 
ser vistas doengas associadas a defeitos na geragao de agentes 
quimiotaticos, excessiva produgao de agentes inativadores 
dos fatores quimiotaticos, inibidores da resposta dos neutrofi¬ 
los aos fatores quimiotaticos, niveis aumentados de fatores 
quimiotaticos, gerando desativagao da quimiotaxia, defeitos 
nos fagocitos, alem de miscelanea de outras etiologias. 24 

Sindrome do leucocito preguigoso (lazy 
leukocyte') 

Por alteragao da estrutura proteica da membrana que se torna 
mais rigida, os neutrofilos apresentam dificuldade para se mo- 
bilizar e entrar na circulagao, em resposta aos estimulos infec- 
ciosos. Os pacientes apresentam infecgoes recorrentes como 
estomatites, otites, gengivites e febre de baixo grau. A conta- 
gem de neutrofilos e normal, assim como a capacidade de fa- 
gocitose e a atividade bactericida. A medula ossea apresenta 
achados normais. Recrutamento de neutrofilos no teste de ja- 


Tabela 1 Classificagao das doengas dos leucocitos 
quanto a fungao comprometida 


Fungao 

Doenga 

Quimiotaxia 

Sindrome do leucocito preguigoso 

Hiper-lgE associada a eczema e infecgoes 
recorrentes 

Opsonizagao 

Deficiencia de complemento 

Deficiencia de anticorpos antibacterias 
especificos 

Poder 

bactericida 

Sindrome de Chediak-Higashi 

Deficiencia de mieloperoxidase 

Doenga granulomatosa cronica 

Deficiencia de glutationa peroxidase leucocitaria 
Deficiencia de G6PD 


Fonte: traduzida de Bonilla, 2011. 4 


nela cutanea e diminuido, enquanto o de monocitos apresenta 
resposta normal. 2 4 

Sindrome de hiper-lgE (inicialmente 
identificada como sindrome de Job) 

E uma doenga caracterizada por concentragoes sericas de IgE 
aumentadas (em geral, maiores que 2.000 U/mL), infecgoes 
estafilococicas recorrentes da pele e de vias aereas inferiores, 
pneumatoceles, dermatite pruriginosa cronica eczematoide, 
anormalidades esqueleticas (escoliose, fraturas de repetigao) 
e dentarias, alem de hiperextensao das articulagoes. No he- 
mograma, encontra-se eosinofilia. Esta associada com inibi- 
gao da resposta dos neutrofilos aos fatores quimiotaticos. 

Em 1966, foram descritas duas meninas com cabelos ruivos, 
pele pouco pigmentada, com hiperextensao das articulagoes e 
abscessos frios, cujo quadro clinico foi caracterizado como sin- 
drome de Job. Sabe-se atualmente que somente uma pequena 
porcentagem de pacientes com hiper-lgE apresentam essas ca- 
racteristicas, e considera-se que a sindrome de Job possa ser urn 
subtipo variante da sindrome de hiper-lgE. 0 tratamento inclui 
antibioticoterapia profilatica para Staphylococcus aureus (diclo- 
xaciclina ou sulfametoxazol-trimetoprim), tratamento para in¬ 
fecgoes agudas com antibiotico endovenoso, drenagem cirurgi- 
ca de infecgoes profundas e ressecgao de cistos pulmonares, 
alem da monitoragao para escoliose e fraturas. 0 prognostico 
geralmente e bom, se prontamente tratada. 24 

Defeitos da opsonizagao 

Fungao alterada de celulas B resulta em produgao inadequada ou 
ausente de imunoglobulinas, principalmente do tipo IgG. Pacien¬ 
tes com essas sindromes de deficiencia de anticorpos apresen¬ 
tam infecgoes recorrentes por bacterias piogenicas, como Sta¬ 
phylococcus aureus , S. pneumoniae e Hemophilus influenzae. 0 
principal problema que se origina e que os microbios nao sao efe- 
tivamente removidos do hospedeiro pelo sistema fagocitico. A 
deficiencia de complementos tambem pode dificultar o reconhe- 
cimento das bacterias pelos fagocitos, principalmente quando se 
trata de deficiencia de C3, porque essa e a proteina precursora de 
duas importantes opsoninas, a C3b e a C3bi. Os pacientes apre¬ 
sentam infecgoes de repetigao causadas por pneumococos. Ja 
pacientes com deficiencia de componentes C55, C6, C7, C8 ou C9 
sao particularmente sensiveis a infecgoes por meningococo ou 
gonococo. A avaliagao diagnostica inclui determinagao dos niveis 
de complemento serico, dosagem de imunoglobulinas e dos ni¬ 
veis de anticorpos bacterianos especificos. 0 tratamento consiste 
do uso agressivo de antibioticos por via endovenosa e imuniza- 
gao para H. influenzae , S. pneumoniae e Neisseria meningitidis , 2 ’ 4 

Alteragoes da fagocitose e do poder 
bactericida 

Os fagocitos matam os microrganismos usando diversos com- 
postos citotoxicos, que incluem uma variedade de polipeptidios 
armazenados em granulos intracelulares e liberados nos vacuo- 
los fagociticos apos a fagocitose. Quando nao sao destruidos, es¬ 
ses agentes infecciosos podem ser disseminados pelo sistema 
reticuloendotelial, gerando infecgoes de dificil tratamento. 
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As doengas citadas a seguir incluem defeitos de imunidade 
que residem principalmente na capacidade de englobar e des- 
truir os microrganismos. 

Sindrome de Chediak-Higashi 
E uma doenga rara, de transmissao autossomica recessiva, que 
compromete multiplos orgaos e resulta de defeitos na morfoge- 
nese dos granulos. Esses defeitos, nos multiplos tecidos, se de- 
vem a mutagao no gene CHS1 , que codifica uma protema im- 
portante para o trafico lisossomal. Granulos gigantes, azurofilos 
e coalescentes nos neutrofilos resultam em granulopoese inefi- 
caz e neutropenia, com retardo na degranulagao, que ocorre de 
forma incompleta, e quimiotaxia ineficaz. E caracterizada por 
albinismo oculocutaneo parcial, cabelo prateado, pigmentagao 
reduzida na iris, infecgoes bacterianas de repetigao, gengivite, 
periodontite e, em alguns pacientes, diatese hemorragica mo- 
derada, neuropatias cranianas e perifericas, fraqueza muscular 
e ataxia, associadas com defeitos do quiasma optico. 24 ' 6 Podem 
ocorrer ainda fotofobia, palidez de fundo optico, nistagmo, su- 
dorese excessiva, hepatoesplenomegalia, linfonodomegalia ge- 
neralizada, anemia e trombocitopenia na fase acelerada da 
doenga, na qual se identifica tambem hemofagocitose pelos 
histiocitos. Aproximadamente 85% dos individuos afetados 
desenvolvem a fase acelerada, com infiltragao linfoproliferati- 
va na medula ossea e sistema reticuloendotelial. 4 

0 diagnostico e feito pelo achado de granulos gigantes nos 
granulocitos de sangue periferico e nos progenitores mieloides 
da medula ossea. 0 gene LYST e o unico conhecidamente as- 
sociado a SCH. 5 

0 tratamento inclui profilaxia com sulfametoxazol-trime- 
toprim, antibioticoterapia endovenosa para infecgoes agudas, 
acido ascorbico (20 mg/kg/dia), que pode normalizar o defei- 
to quimiotatico e a fungao bactericida, e DDAVP antes de pro- 
cedimentos invasivos para auxiliar o controle de sangramento. 
0 tratamento curativo e o TCTH antes ou no inicio da fase ace¬ 
lerada. Transfusoes de plaquetas e hemacias podem ser neces- 
sarias, assim como lentes corretivas para melhorar a acuidade 
visual. Esta indicada tambem reabilitagao para as complica- 
goes neurologicas. 2 ’ 45 

Exames oftalmologicos devem ser feitos anualmente. Para 
pacientes com inicio atipico na adolescencia ou no adulto jo- 
vem, esta indicada a realizagao de: ultrassonografia abdomi¬ 


nal (hepatoesplenomegalia), hemograma para detectar cito- 
penias, monitoramento da disfungao hepatica e dosagem de 
ferritina serica e receptor soluvel da interleucina-2. 4 ’ 5 

Sindrome de Griscelli (SG) 

Doenga autossomica recessiva descrita por Griscelli et al., que 
cursa com albinismo parcial associado a imunodeficiencia. 6 ’ 7 
Clinicamente, lembra a SCH, pois o paciente apresenta cabelo 
prateado e linfo-histiocitose hemofagocitica. Tres subtipos 
sao descritos, sendo que os pacientes SG3 apresentam apenas 
disfungao pigmentar, os SGI apresentam comprometimento 
neurologico primario, e os SG2, alteragoes imunologicas gra¬ 
ves que levam a infecgoes recorrentes e sindrome hemofagoci¬ 
tica. A doenga e secundaria a mutagao nos genes MY05A (GS1, 
Elejalde), RAB27A (GS2) ou MLPH (GS3). 7 

0 exame do cabelo a microscopia optica e urn metodo facil 
para diferenciar as duas sindromes. Na SCH, observam-se 
agregados regulares de melanina, enquanto na SG, os pigmen- 
tos sao distribuidos irregularmente em grumos. 0 exame da 
pele biopsiada de SCH apresenta melanossomos gigantes nos 
melanocitos e queratinocitos, enquanto a pele da SG mostra 
acumulo macigo de melanossomas maduros com queratinoci¬ 
tos contendo melanossomas esparsos. 6 

0 diagnostico diferencial das doengas que cursam com ca¬ 
belo prateado e mostrado na Tabela 2. 

0 tratamento de escolha e o TCTH. Tratamento imunossu- 
pressor pode ser usado para manter o paciente estavel ou in- 
duzir remissao ate conseguir TMO. 7 

Doenga granulomatosa cronica (DGC) 

Nesta doenga, os neutrofilos apresentam fagocitose normal, 
porem o poder bactericida esta comprometido e a digestao de 
bacterias catalase-positivas e dehciente, dada a marcante re- 
dugao na produgao de H 2 0 2 . Resulta de mutagoes em urn dos 
quatro genes que codihcam subunidades essenciais da 
NADPH-oxidase. Como consequencia da reduzida produgao 
de peroxido de hidrogenio, no vacuolo fagocitico, a iodiniza- 
gao da bacteria ingerida e prejudicada, e tanto bacterias como 
fungos ingeridos permanecem viaveis nos fagocitos protegi- 
dos da imunidade humoral e dos antibioticos que nao pene- 
tram na celula. A mobilidade dos fagocitos colonizados disse- 
mina os microrganismos vivos no sistema reticuloendotelial. 


Tabela 2 Diferenciagao laboratorial entre sindrome de Griscelli, sindrome de Chediak-Higashi e doenga de Elejalde 


Investigagao 

Sindrome de Griscelli 

Sindrome de Chediak-Higashi 

Doenga de Elejalde 

Esfregago de sangue 
periferico 

- 

Granulos proeminentes e organelas 
gigantes nos leucocitos 

- 

Microscopia optica do cabelo 

Grumos de melanina grandes e 
pequenos de padrao irregular 

Pequenos grumos de melanina, 
dispostos regularmente 

Grumos de melanina grandes e 
pequenos de padrao irregular 

Histopatologia da pele 

Pigmentagao excessiva dos 
melanocitos na camada basal e 
pigmentagao escassa na pele ao 
redor de areas pigmentadas 

Grandes melanossomos nos 
melanocitos e queratinocitos 

Granulos de melanina de 
tamanho irregular dispersos na 
camada basal 

Microscopia eletronica da 
pele 

Melanossomos maduros nos 
melanocitos e, em alguma 
extensao, nos queratinocitos 

Grandes melanossomos nos 
melanocitos e queratinocitos 

Melanossomos em diferentes 
estagios de formagao nos 
melanocitos 


Fonte: traduzida e modificada de Sahana et al., 2012. 6 
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Ocorre em uma incidencia de aproximadamente 1:250.000 in- 
dividuos, com predominio no sexo masculino 7:1 feminino, 
sendo, em geral, de heranga recessiva ligada ao X. 24 

Os principals locais de infecgao sao os que estao em contato 
com o ambiente externo, como pulmoes, pele, trato gastrointes¬ 
tinal e linfonodos. Podem ser observadas gengivite e estomatite 
ulcerada. Disseminagao hematogenica pode causar abscessos 
hepaticos e osteomielite. Os agentes patogenicos mais comuns 
incluem S. aureus , Aspergillus fumigatus ou nidulans e bacilos 
Gram-negativos, como Serratia marcescens e varias especies de 
Salmonella. Coriorretinite e lesoes destrutivas da substancia 
branca tern sido descritas. Glomerulonefrite por deposito de 
complexos imunes pode ocorrer e, mais raramente, lupus erite- 
matoso sistemico ou discoide e artrite reumatoide juvenil. 2 ’ 4 

Os exames laboratoriais demonstram leucocitose com neu- 
trofilia, anemia resultante de infecgoes e hipergamaglobuline- 
mia. A sindrome de McLeod, ou seja, anemia hemolitica leve, 
acantocitose e diminuigao da expressao do antigeno Kell decor- 
rente de urn defeito no antigeno K x das hemacias, ocorre em pa- 
cientes com grandes delegoes no gene localizado em Xp21.1. 0 
teste do NBT e positivo. A geragao de peroxido de hidrogenio 
pelos neutrofilos e reduzida. A analise por citometria de fluxo 
pode detectar redugao da di-hidroxirodamina 123 e da rodami- 
na 123 . Esse teste pode tambem ser usado para detectar portado- 
res nas formas ligadas a X. 4 

0 tratamento consiste em uso de antibioticos que penetram 
nos leucocitos (p.ex., sulfametoxazol-trimetoprim, rifampicina), 
interferon-gama na dose de 50 mcg/m 2 por via subcutanea, 3 ve- 
zes/semana (efeito benefico provavelmente relacionado ao au- 
mento da smtese de oxido nitrico, aumento da produgao de supe- 
roxido e por estimular vias microbicidas nao oxidativas). 0 
tratamento curativo e o TCTH alogenico. 24 

Deficiencia de mieloperoxidase 
A enzima mieloperoxidase (MPO) e necessaria para a reagao 
de iodinizagao nos neutrofilos, cuja finalidade e matar as bac- 
terias fagocitadas. E uma doenga rara, de heranga autossomi- 
ca recessiva, com expressividade variavel e manifestagoes cli- 
nicas menos intensas do que na DGC. Raramente pode ocorrer 
candidiase disseminada. Os testes para diagnostico sao a iodi¬ 
nizagao, o poder bactericida e a coloragao para MPO. 2 4 

E importante lembrar que, alem da forma hereditaria, po- 
de-se encontrar deficiencia de mieloperoxidase em determi- 
nadas situagoes clinicas, como leucemias mieloides agudas 
(M2, M3 e M4), sindrome mielodisplasica, leucemia mieloide 
cronica, gravidez, anemia ferropriva, intoxicagao por chumbo, 
lipofuccinose e linfoma de Hodgkin. 2 

Pacientes assintomaticos nao necessitam de tratamento. 
Para aqueles com infecgoes fungicas, o tratamento deve ser in- 
tensivo. Esta indicado o controle da glicemia. 

Deficiencia de glutationa peroxidase 
Doenga de evolugao benigna, nao costuma apresentar infec¬ 
goes de repetigao. Cursa com fagocitose normal e poder bacte¬ 
ricida intracelular diminuido. E de heranga autossomica re¬ 
cessiva. 0 teste do NBT e semelhante ao encontrado na DGC, 


e a dosagem da enzima nos neutrofilos esta intensamente di- 
minuida. Nao requer tratamento. 2 

Deficiencia de glicose-6-fosfato desidrogenase 
nos leucocitos 

Em alguns pacientes com deficiencia de glicose-6-fosfato desi¬ 
drogenase (G6PD), a enzima esta diminuida nos neutrofilos, 
em porcentagens menores que 5%, prejudicando a geragao de 
peroxido de hidrogenio. Infecgoes bacterianas podem ser per- 
sistentes e eventualmente fatais, principalmente por germes 
catalase-positivos. A transmissao e ligada ao cromossomo X. 
0 diagnostico deve ser suspeitado em criangas com anemia 
hemolitica congenita nao esferocitica, nas quais os niveis de 
G6PD sao muito baixos ou naqueles com alta frequencia de in¬ 
fecgoes. Os exames laboratoriais para diagnostico incluem ati- 
vidade de G6PD nos neutrofilos < 5% do normal, teste do NBT 
alterado e estresse oxidativo intensamente diminuido, asso- 
ciado a anemia hemolitica cronica nao esferocitica com conta- 
gem reticulocitaria elevada, e atividade G6PD diminuida nos 
eritrocitos. 2 ’ 4 

0 tratamento e semelhante ao realizado para criangas com 
DGC, exceto no que diz respeito ao uso de interferon gama re- 
combinante, pois seu beneficio nesses casos ainda nao foi de- 
monstrado. 0 prognostico nao e claro, em razao do pequeno 
numero de pacientes relatado. 4 

Linfo-histiocitose hemofagocitica familiar 
(FHL) 

E uma sindrome de hiperativagao imune, caracterizada por si- 
nais e sintomas clinicos de inflamagao grave e descontrolada. 
Pode ser familiar ou desencadeada por agentes infecciosos, 
dentre os quais se destaca, pela frequencia, o virus Epstein-Barr. 

A FHL e herdada de forma autossomica recessiva, causada 
por mutagoes bialelicas em 1 dos 5 genes, correspondentes aos 
5 subtipos da doenga (FHL1-FHL5). 5 De acordo com a Socie- 
dade de Histiocitose, na ausencia de historia familiar ou de 
testes geneticos especificos, 5 de 8 criterios devem estar pre- 
sentes para estabelecer o diagnostico: febre, esplenomegalia, 
citopenias (2 ou mais series), hipertrigliceridemia (> 265 mg/ 
dL) ou hipofibrinogenemia (< 150 mg/dL), hemofagocitose na 
medula ossea, no bago, no linfonodo ou no figado, sem evi- 
dencia de neoplasia, diminuigao da atividade das celulas natu¬ 
ral killer , ferritina serica > 500 mcg/L e aumento de CD25 so- 
luvel (> 2.400 U/mL). 8 ’ 9 Clinicamente, pode ser confundida 
com sepse e acredita-se que, por esse motivo, o pediatra seja 
induzido a nao pensar no diagnostico. A participagao do he- 
matopediatra e importante para confirmagao diagnostica e 
orientagao terapeutica. 

0 tratamento consiste de imunossupressor (etoposideo, de- 
xametasona e ciclosporina) ate que se encontre doador de me¬ 
dula ossea. Costuma recidivar precocemente e, nessa situagao, 
o prognostico e sombrio, razao pela qual o TCTH deve ser reali- 
zado logo apos a primeira remissao, para os casos de FHL. Para 
pacientes com linfo-histiocitose hemofagocitica associada a in¬ 
fecgao ou neoplasia, o tratamento recomendado e imunossu¬ 
pressor, alem do tratamento da doenga desencadeante. 2 ’ 8 ’ 9 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que crianga com infecgao bacteriana recorrente 
e contagem normal de neutrofilos pode ter fungao 
anormal destes. 

• Descrever a classificagao de disfungao fagocitaria 
baseada em motilidade e migragao, quimiotaxia, 
opsonizagao e morte bacteriana. 

• Identificar as doengas de disfungao fagocitaria. 

• Reconhecer os sinais clfnicos de disfungao fagocitaria. 

• Iniciar a investigagao diagnostica adequada para cada 
tipo de disfungao fagocitaria. 

• Conhecer o papel do TCTH no tratamento da disfungao 
fagocitaria grave. 

• Orientar-se com hematologista pediatrico. 

• Iniciar profilaxia com antibioticos, acido ascorbico 
(quando pertinente) e tratamento apropriado das 
infecgoes, alem da higiene bucal adequada. 
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CAPITULO 10 


TUMORES DO SISTEMA 
NERVOSO CENTRAL 

Andrea Gadelha Nobrega Lins 


Introdugao e epidemiologia 

0 tumor de sistema nervoso central (SNC) e o tumor solido 
mais frequente em criangas menores 15 anos de idade, apre- 
sentando pico de incidencia em torno dos 10 anos, segundo da¬ 
dos do Instituto Nacional do Cancer (Inca). 1 No Brasil, estima¬ 
te sua incidencia em torno de 8 a 15% das neoplasias infantis, 
enquanto nos EUA se encontra em torno de 25% (Tabela l). 2 
Esses tumores ocorrem na fossa posterior em 70% dos casos e, 
em outros locais, em 30%. Nos primeiros 2 anos de vida, ha 
uma predominance para os tumores supratentoriais, enquan¬ 
to entre 2 e 10 anos de idade ha predominance de tumores in- 
fratentoriais. Sao descritos dois fatores predisponentes conhe- 
cidos: exposigao a radiagao ionizante e disturbios geneticos. 2 

Esses tumores formam urn grupo muito heterogeneo, po- 
dendo originar-se de varios tecidos e locais do SNC. A classifica- 
gao mais usada desses tumores foi desenvolvida pela Organiza- 
gao Mundial da Saude (OMS), que os avalia de acordo com sua 
origem histologica e quanto ao grau de malignidade (Tabela 2). 4 

Estudos de biologia molecular e de citogenetica tern eviden- 
ciado que cada tumor tern uma identidade molecular propria. 
Dessa forma, alguns tumores de SNC podem ser agrupados e 
classificados quanto ao seu comportamento biologico, a exem- 
plo do meduloblastoma. Essa classificagao pode ser util quanto 
a diagnostic, orientagao terapeutica, prognostic e prevengao. 4 


Consideragoes anatomicas do SNC 

0 SNC e revestido pelas meninges dura-mater, aracnoide e 
pia-mater. A mais externa e a dura-mater, que tern dois folhe- 
tos. 0 folheto externo e aderido a tabua ossea. Em algumas 
areas, o folheto interno da dura-mater destaca-se do externo 
para formar pregas que dividem a cavidade craniana em com- 
partimentos que se comunicam amplamente. Por meio de 
uma das pregas da dura-mater (conhecida como tenda do ce- 
rebelo), separa-se o cerebro em regiao supratentorial e infra¬ 
tentorial. 6 

A aracnoide e uma meninge que fica entre a dura-mater e a 
pia-mater. Ela separa-se da pia-mater pelo espago subaracnoi- 
deo que content liquido cefalorraquidiano (LCR), arterias e 
veias. 6 Ha grande comunicagao entre os espagos subaracnoi- 
deos do encefalo e da medula. A aracnoide tern granulagoes 
que perfuram a dura-mater e terminam em seios venosos. A 
pia-mater e muito fina e fica na superficie do SNC. As trabecu- 
las que formam a aracnoide fundem-se com a pia-mater for- 
mando uma estrutura conhecida como leptomeninge. 7 

0 LCR e produzido em sua maioria (400 a 500 mL/dia) pelo 
plexo coroide (estrutura que se localiza dentro dos ventriculos), 
circula dentro dos ventriculos e passa para o espago subaracnoi- 
deo atraves das vilosidades da aracnoide, para serem absorvi- 
dos pelo sangue. 6 


Tabela 1 Estimativa para novos casos de tumores na crianga e no adolescente nos EUA em 2014, segundo o SEER 3 


Criangas (0 a 14 anos) 

Adolescentes (15 a 19 anos) 

26% - Leucemia linfoide aguda 

21% - Tumores de SNC 

7% - Neuroblastoma 

6% - Linfoma nao Hodgkin 

5% - Tumor de Wilms 

5% - Leucemia mieloide aguda 

4% - Tumor de Wilms 

4% - Linfoma de Hodgkin 

3% - Rabdomiossarcoma 

3% - Retinoblastoma 

15% - Linfoma de Hodgkin 

11% - Carcinoma de tireoide 

10% - Tumores de SNC 

8% - Tumor de celulas germinativas testiculares 

8% - Linfoma nao Hodgkin 

8% - Leucemia linfoide aguda 

7% - Tumores osseos 

6% - Melanoma 

4% - Leucemia mieloide aguda 

2% - Tumor de celulas germinativas de ovario 


SEER: Surveillance, Epidemiology, and End Results Program, do National Cancer Institute (NCI). 





1578 . TRATADO DE PEDIATRIA • SEgAO 19 ONCO-HEMATOLOGIA 


Tabela 2 Classificagao da Organizagao Mundial da Saude para tumores de SNC na infancia 5 

Tumores astrocfticos I II III IV 


Astrocitoma subependimario de celulas gigantes 

• 




Astrocitoma pilocitico 

• 




Astrocitoma pilomixoide 


• 



Astrocitoma difuso 


• 



Xantoastrocitoma pleomorfico 


• 



Astrocitoma anaplasico 



• 


Glioblastoma 




• 

Glioblastoma de celulas gigantes 




• 

Gliossarcoma 




• 


Tumores oligodendrogliais 


Oligodendroglioma 


• 



Oligodendroglioma anaplasico 



• 



Tumores oligoastrocfticos 


Oligoastrocitoma 


• 



Oligoastrocitoma anaplasico 



• 



Tumores ependimarios 


Subependimoma 

• 




Ependimoma mixopapilar 

• 




Ependimoma 


• 



Ependimoma anaplasico 



• 



Tumores de plexo coroide 


Papiloma de plexo coroide 

• 




Papiloma atipico de plexo coroide 


• 



Carcinoma do plexo coroide 



• 



Outros tumores neuroepiteliais 


Glioma angiocentrico 

• 




Glioma coroide do III ventriculo 


• 




Tumores neurogliais: neurais e mistos 


Gangliocitoma 

• 




Ganglioglioma 

• 




Ganglioglioma anaplasico 



• 


Astrocitoma desmoplasico infantil e ganglioglioma 

• 




Tumor neuroepitelial disembrioplasico 

• 




Neurocitoma central 


• 



Neurocitoma extraventricular 


• 



Linfoneurocitoma cerebelar 


• 



Paraganglioma do cordao espinal 

• 




Tumor glioneuronal papilar 

• 




Tumor glioneuronal formador de rosetas do IV ventriculo 

• 





Tumor de pineal 


Pineocitoma 

• 




Tumor do parenquima pineal de diferenciagao intermediaria 


• 

• 


Pineoblastoma 




• 

Tumor papilar da regiao pineal 


• 

• 



Tumores embrionarios 


Meduloblastoma 




• 

Tumor neuroectodermico primitivo do sistema nervoso central 




• 

Tumor teratoide/rabdoide atipico 




• 


(continu a) 
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Tabela 2 Classificagao da Organizagao Mundial da Saude para tumores de SNC na infancia 5 (continuagao) 

Tumores de nervos cranianos e espinais I II III IV 


Schwannoma 

• 




Neurofibroma 

• 




Perineurioma 

• 

• 

• 


Tumor maligno da bainha nervosa 


• 

• 

• 


Tumores menfngeos 


Meningioma 

• 




Meningioma atipico 


• 



Meningioma maligno anaplasico 



• 


Hemangiopericitoma 


• 



Hemangiopericitoma anaplasico 



• 


Hemangioblastoma 

• 





Tumores da regiao selar 


Craniofaringioma 

• 




Tumor granular da neuro-hipofise 

• 




Pituicitoma 

• 




Oncocitoma fusocelular da adeno-hipofise 

• 





SNC: sistema nervoso central. 


Smdromes associadas aos tumores de SNC 2 

• Sindrome de Li-Fraumeni: associa-se aos gliomas; 

• neurofibromatose tipo I (Figura 1): associa-se aos gliomas de 
nervo optico e meningiomas; 

• esclerose tuberosa: associa-se a gliomas e ependimomas (Figura 2). 

Diagnostico 

E feito por meio da analise de: 

• manifestagoes clmicas; 

• imagens; 

• estudo histopatologico/imuno-histoquimico/biologia molecular. 


Manifestagoes clinicas 89 

Os sinais e sintomas, na grande maioria dos casos, sao secun- 
darios ao aumento da pressao intracraniana (PIC) provocada 



Figura 1 Manchas “cafe-com-leite”. 

Fonte: arquivo pessoal da autora. 



Figura 2 Glioma erm paciente com esclerose tuberosa. 

Fonte: arquivo pessoal da autora. 


pela presenga do tumor. Vale a pena salientar que o aumento 
da PIC nao se da exclusivamente em torno da lesao, mas e dis- 
tribuido por todo o SNC pelo LCR. Criangas pequenas com 
fontanelas abertas tern a capacidade de expandir o conteudo 
craniano e 7 assim, a clinica inicialmente e propria. 

Os sintomas podem ser divididos em gerais e localizados. 
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Sin to mas g era is (Figura 3) 

Triade classica da hipertensao intracraniana (HIC) (cefaleia, 

vomitos, letargia), entre outros, descritos a seguir. 

1. Cefaleia: pelo aumento da PIC e por distensao da dura-mater, 
dos vasos e dos nervos cranianos (que tem terminagoes ner- 
vosas sensitivas). Piora quando o paciente esta em decubito e, 
algumas vezes, o acorda no meio da noite. A posigao supina 
(30°) melhora a cefaleia por melhorar o retorno venoso. 

2. Vomito em jato: ocorre em 70% dos casos de HIC. Ocorre pelo 
aumento da PIC e por distensao do assoalho do IV ventriculo. 

3. Letargia (Figura 3) e disturbios de comportamento: 20% dos 
casos de HIC. 0 paciente apresenta-se sonolento, com redu- 
gao do nivel de consciencia. 

4. Papiledema: ocorre em 80% dos casos de HIC. 0 nervo optico 
e envolvido por urn prolongamento do espago subaracnoideo, 
sendo assim circundado por LCR. Com o aumento da PIC 
(que e distribuida pelo LCR para todo o SNC), ha uma com- 
pressao da veia oftalmica (que tem urn trajeto parcial dentro 
do nervo), dificultando, assim, o retorno venoso e promoven- 
do o ingurgitamento da veia central da retina. 0 papiledema e 
detectado pelo exame de fundo de olho. 

5. Paralisia do VI par: apresenta-se com desvio medial do olho 
por paresia ou paralisia do musculo reto lateral do olho. Dessa 
forma, o olho nao consegue fazer abdugao completa porque o 
reto medial, que esta normal, traciona o olho para dentro. 0 
paciente apresenta entao diplopia e o desvio da cabega (Figu¬ 
ra 3) compensators para o mesmo lado da lesao (serve para 
compensar a diplopia). 

6. Criangas pequenas: macrocefalia (pela fontanela ainda aberta, 
permitindo que o encefalo possa expandir seu conteudo), 
fontanelas abauladas, disjungao das suturas, irritabilidade, 
atraso no desenvolvimento neuropsicomotor, olhar “do sol 
poente” (olhos voltados para baixo, deixando a esclera visivel 
entre a palpebra superior e a iris; elevagao da sobrancelha; 
fronte proeminente). 

Sintomas localizados 8 

1. Coluna: dor nas costas, disfungao intestinal, bexiga neuroge- 
nica. 

2. Suprasselar: deficiencia visual, endocrinopatias (diabete insf- 
pido, hipotireoidismo, puberdade precoce, atraso no desen¬ 
volvimento de caracteres sexuais secundarios), perda ou ga- 
nho de peso, aumento da PIC, smdrome diencefalica. 

3. Tronco cerebral: deficit neurologic, hemiparesia, aumento 
da PIC. 

4. Hemisferios cerebrais: hemiparesia, aumento da PIC, convul- 
sao, mudanga de comportamento. 

Os principais tumores do SNC, de acordo com a regiao encefa- 

lica acometida e a estrutura cerebral comprometida, sao: 27 

• astrocitoma de baixo grau, astrocitoma anaplasico, glioblas¬ 
toma multiforme e craniofaringioma: regiao supratentorial 
(regiao acima da tenda do cerebelo); 

• astrocitoma cerebelar, meduloblastoma e ependimoma: tu¬ 
mor de tronco cerebral infratentorial (cerebelo e tronco cere¬ 
bral); 


• astrocitoma de baixo grau, astrocitoma de alto grau, craniofa¬ 
ringioma e tumores de celulas germinativas: linha media (hi- 
potalamo, talamo, glandula pituitaria e glandula pineal). 

Os principais sinais e sintomas dos tumores intracranianos 
em criangas e suas incidencias sao divididos pela idade: 8 

1. <4 anos de idade: macrocefalia (41%); nausea e vomito (30%); 
irritabilidade (24%); letargia (21%); alteragao da marcha e da 
coordenagao (19%); perda de peso (14%); abaulamento de 
fontanela, hidrocefalia (13%); convulsoes, papiledema, cefa¬ 
leia (10%); sinais neurologicos focais (10%); sinais e sintomas 
inespecificos de HIC (9%); deficiencia motora focal (7%). 

2. > 4 anos de idade: cefaleia (33%); nausea e vomito (32%); al¬ 
teragao da marcha e coordenagao (27%); papiledema (13%); 
convulsoes (13%); sinais e sintomas inespecificos de HIC 
(10%); estrabismo (7%); macrocefalia (7%); paralisia de ner¬ 
vos cranianos (7%); letargia (6%); nistagmos (6%). 

Imagem 

Os tumores do SNC tem a capacidade de disseminagao para 
outras partes do SNC, mas raramente atingem outros orgaos. 
Inicialmente deve ser feita a tomografia computadorizada 
(TC) de cranio, pois e urn exame com boa sensibilidade. No 
entanto, deve ser seguida por ressonancia magnetica (RM) do 
cranio sempre com contraste (gadolinio), considerando que e 
urn exame sem radiagao e com melhor acuracia que a TC. 

Apos o diagnostic do tumor de SNC, o paciente deve fazer 
exames para estadiamento (para avaliar a extensao da doen- 


Letargia/estrabismo Estrabismo 

(paralisia do VI par) 



Posigao desviada da cabega 


Figura 3 Sinais e sintomas dos tumores intracranianos do 
SNC. 

Fonte: arquivo pessoal da autora. 












TUMORES DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL • 1581 


ga), bem como deve ser encaminhado para tratamento em 
servigo de referenda em oncologia pediatrica. Para medulo- 
blastomas, tumores neuroectodermicos primitivos (PNET) e 
ependimomas, e necessario realizar RM da coluna, ja que es¬ 
ses tumores tern mais facilidade de disseminagao liquorica. 
Devem ainda ser realizados o mielograma e a biopsia de me- 
dula ossea (em alguns casos) para os pacientes com medulo- 
blastoma, pelo risco de invasao na medula ossea. Alguns ca¬ 
sos precisam de cintilografia ossea. 

Os tumores supratentoriais sao mais frequentes em crian- 
gas menores de 2 anos de idade. Os tipos histologicos incluem 
glioma de baixo grau (astrocitoma pilocftico, fibrilar), glioma 
de alto grau (astrocitoma anaplasico, glioblastoma multifor¬ 
me) e craniofaringioma (Figura 4). 

Os tumores infratentoriais sao mais frequentes em criangas 
entre 2 e 10 anos de idade. Em 60% dos casos, os tumores da 
infancia sao infratentoriais. Os tipos histologicos sao astroci¬ 


toma cerebelar, meduloblastoma, ependimoma e tumor de 
tronco cerebral (Figura 5). 

Estudo histopatologico 

Os tumores de SNC incidem em qualquer idade e podem se 
originar em todos tecidos que o constituent formando, assim, 
urn grupo muito heterogeneo. 0 termo maligno ou benigno 
tern diferentes conotagoes para SNC. Os tumores podem ser 
histologicamentebenignos, mas em areas inoperaveis, ou seja, 
com comportamento maligno. Segundo a OMS, 5 os tumores 
de SNC sao classificados quanto a sua origem histologica em: 

1. Tumores de tecidos neuroepiteliais: 

• celulas gliais: maioria dos tumores e de origem das celulas 
gliais (gliomas): 

- astrocitos: responsaveis pela sustentagao e nutrigao 
dos neuronios; 

- oligodendrocitos: fabricam mielina; 



Astrocitoma pilocftico 
de vias opticas 


Tumor ventricular Craniofaringioma 

(plexo coroide) (cfstico solido) 


Figura 4 Exames de imagem de alguns tumores supratentoriais. 

Fonte: arquivo pessoal da autora. 



Figura 5 Exames de imagem de alguns tumores infratentoriais. 

Fonte: arquivo pessoal da autora. 
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- celulas ependimarias: revestem os ventriculos; 

- microglias: celulas de defesa do SNC; 

• neuronios: enviam impulsos nervosos (tumor raro); 

• plexo coroide: dentro dos ventriculos (celulas responsa- 
veis pela produgao de LCR); 

• meninges: revestimento externo do cerebro e medula espinal; 

• celulas de Schwann: produzem mielina; 

• hipofise: glandula; 

• pineal: glandula. 

Gliomas e a denominagao que se refere a astrocitomas, oligo¬ 
dendrogliomas e ependimomas. 

2. Tumores embrionarios: 

• meduloblastoma (PNET cerebelar); 

• PNET de SNC (nao cerebelares); 

• tumores teratoides / rabdoides atipicos. 

Citologia do LCR 

0 LCR deve ser avaliado por sua capacidade de disseminar es¬ 
ses tumores para qualquer parte do SNC. E obrigatorio descar- 
tar a HIC antes da coleta desse exame. E contraindicada a 
pungao liquorica para diagnostico. Ela deve ser realizada pelo 
especialista para estadiamento, com seguranga, aproximada- 
mente 2 semanas apos a exerese da lesao. 

Tipos de tumores mais frequentes 

E importante citar que, apesar do tipo histologico, o prognosti- 
co dos tumores de SNC depende de sua localizagao, pois exis¬ 
tent tumores de histologia bastante favoravel, porem a doenga 
e de prognostico reservado pela impossibilidade de ressecgao. 

Astrocitomas 2 ’ 8 

• Localizagao supratentorial: hipotalamo, vias opticas (quias- 
ma/nervo optico) e corticais; 

• localizagao infratentorial: cerebelo (hemisferio cerebelar). 

Sao gliomas e correspondem a 42% das neoplasias do SNC na 
faixa etaria pediatrica. Podem acometer todas as regioes do 
SNC e, em 15% dos casos, associam-se a neurofibromatose 
tipo 1 (NF1). A localizagao anatomica determina a ressecabili- 
dade (que e urn fator prognostico relevante). Quanto maior a 
ressecgao, maior a sobrevida, tanto para os tumores de baixo 
quanto para os de alto grau. 

Sao classificados pela OMS em difusos e pilociticos, e divi- 
didos em baixo e alto grau: 

1. Pilociticos: grau I (baixo grau). 

2. Difusos: astrocitoma difuso de baixo grau (grau II): 

• astrocitoma anaplasico (grau III); 

• glioblastoma multiforme (grau IV). 

Novos marcadores biologicos aliados a modernas tecnicas de 
radioterapia (radioterapia de intensidade modulada - IMRT; 
com feixe de protons) estao alterando as avaliagoes de risco e, 
consequentemente, as decisoes clinicas. 10 


Consenso multidisciplinar, preocupando-se com a aborda- 
gem cirurgica (metodo Delphi), classificou os tumores em: 11 

1. Tumores de baixo grau: 

• 39% sao de regiao supratentorial e linha media, incluindo 
hipotalamo, quiasma, nervo optico, sistema ventricular e 
outras estruturas da linha media; 

• 32% em cerebelo; 

• 13,1% no cortex cerebral; 

• 4,5% na medula espinal; 

• 10% no tronco cerebral. 

2. Tumores de alto grau: 

• 63% sao corticais; 

• 28% na linha media estruturas supratentoriais; 

• 11% no tronco cerebral. 

Gliomas diencefalicos 2 ’ 811 

Pico de incidencia em torno de 3 anos de vida. Tendem a ser 
de baixo grau (somente o astrocitoma pilocitico e o fibrilar que 
sao vistos nessa regiao em criangas). Em 10 a 20% dos casos, 
associam-se com a neurofibromatose tipo 1. A medida que as 
criangas crescem, a progressao desses tumores tende a dimi- 
nuir. A visao e ameagada em todas as idades. Apresentam-se 
com grandes tumores durante a infancia e hidrocefalia (pode 
ser urn fator complicador). Sao cronicos e recidivantes. 0 ob- 
jetivo geral e “ganhar tempo”, controlando a progressao do tu¬ 
mor com estrategias clinicas, visando a minimizar os danos. 
Portanto, o tratamento utilizado e a quimioterapia. Ressecgao 
cirurgica nao e o tratamento padrao atual recomendado para 
gliomas hipotalamicos/quiasmaticos, pelo risco de danos vi- 
suais (Figura 6). 



Figura 6 Gliomas diencefalicos: talamo, hipotalamo e 
quiasma. 

Fonte: arquivo pessoal da autora. 
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Glioma infratentorial de baixo grau 2 ’ 8 
E um tumor que pode conter areas crstico-solidas. Quando in¬ 
fratentorial, tende a atingir o hemisferio cerebelar (Figura 7). 
Podem comprimir o IV ventrrculo provocando um quadro de 
HIC. Tern indicagao de cirurgia. Se a ressecgao for completa, 
nao precisa de tratamento complementar. 

Glioma pontino difuso 2 ’ 8 ’ 11 

E o tumor de tronco cerebral (ponte) que cresce intrinseca- 
mente ao tronco. Consenso neurocirurgico anterior concluiu 
que a biopsia nao era indicada, porque a identificagao histolo- 
gica nao alterou a terapia ou o prognostico. Contudo, um con¬ 
senso atual, validando o refinamento de abordagens cirurgi- 
cas, considerou o tumor pontino difuso (Figura 8) um alvo 
seguro para biopsia estereotaxica, apenas para efeito de estu- 
do clrnico e em casos selecionados (para explorar a natureza 
biologica desses tumores). 

Gliomas de alto grau (astrocitoma anaplasico 
e glioblastoma multiforme) 2 ’ 8 
Correspondem a 10% dos tumores de SNC na infancia, ocorren- 
do classicamente em regioes corticais e ganglios basais (Figu¬ 
ra 9). Sao tumores infiltrativos, irregulares e com areas de ne¬ 
crose. Sao altamente vascularizados, sugerindo interference do 
fator de crescimento vascular endotelial (vascular endothelial 
growth factor - VEGF). No entanto, o uso de terapia-alvo, anti- 
-VEGF (bevacizumabe), em criangas foi desapontador. 

Meduloblastoma (tumor embrionario) 12 
Tumor embrionario de pequenas celulas redondas e azuis da 
fossa posterior (Figura 10). Considerado um PNET do cerebe- 
lo. E altamente maligno. Comum em menores de 10 anos de 
idade. Corresponde a aproximadamente 20% dos tumores de 
SNC em criangas. 



Figura 7 Glioma infratentorial de baixo grau. 

Fonte: arquivo pessoal da autora. 


A classificagao histologica realizada pela OMS subdivide o 
meduloblastoma em 4 tipos: 12 

• desmoplasico / nodular; 

• extensiva nodularidade; 

• anaplasico; 

• grandes celulas. 

0 consenso mais atual classifica o meduloblastoma em 4 sub- 
grupos moleculares distintos, ou seja, WNT, SHH (Via Sonic 
hedgehog ), grupo 3 (Myc) e grupo 4. 12 



Figura 8 Glioma pontino difuso. 

Fonte: arquivo pessoal da autora. 



Figura 9 Glioma de alto grau. 

Fonte: arquivo pessoal da autora. 
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Figura 10 Meduloblastoma. 

Fonte: arquivo pessoal da autora. 

A etiologia do meduloblastoma e desconhecida na maioria 
dos casos, mas tern grande associagao com sindromes familia- 
res, como a sindrome de Gorlin (gene PTCH1 ), sindrome de 
Turcot (gene APC ), sindrome de Li-Fraumeni (gene TP53 ) e 
anemia de Fanconi (gene BCRA2). 

Do ponto de vista clinico, o tumor acomete o cerebelo, pro- 
movendo compressao do IV ventriculo e obstrugao na passa- 
gem do LCR. Dessa forma, apresenta-se com quadro clinico de 
F1IC, com cefaleia matutina, vomito, letargia, ataxia de tronco, 
disfungao dos VI e IV pares cranianos, alem de papiledema. 
Em criangas com fontanela anterior aberta, ocorre macrocefa- 
lia e olhar “do sol poente”. 

A caracteristica por imagem e de urn tumor cerebelar (pre- 
ferencialmente no verme cerebelar), bem definido, heteroge- 
neo e captando bem o contraste. Inicialmente, deve ser feita a 
TC de cranio, mas obrigatoriamente deve ser realizada a RM 
de cranio para avaliagao com maior precisao anatomica. 

Esse tumor tern forte tendencia a se disseminar para dentro 
do SNC. Em 35% dos casos que ocorrem nas criangas, ha metas- 
tases ao diagnostic e 10% em adultos. Raras metastases ocor¬ 
rem a distancia, como na medula ossea, nos ossos e no figado. 
Em adultos, podem ser observadas metastases pulmonares. 

Para estadiamento, devem ser realizadas RM da coluna (an¬ 
tes da cirurgia) e coleta do LCR para analise citologica (coletar 
durante ou apos a cirurgia). Nao deve ser realizada pungao li- 
quorica antes da cirurgia, pelo risco de o paciente estar com 
HIC e a pungao causar descompressao, levando a herniagao ce¬ 
rebelar. 0 mielograma/biopsia de medula ossea e a cintilogra- 
fia ossea devem ser realizados somente em casos selecionados. 

0 meduloblastoma pode ser estratificado em: 12 
• risco padrao: pacientes com mais de 3 anos de idade, cirurgia 
com tumor residual de, no maximo, de 1,5 cm, LCR com cito- 
logia oncotica negativa e ausencia de metastases; 


• alto risco: 3 anos de idade ou menos, cirurgia com massa resi¬ 
dual > 1,5 cm, presenga de metastases e/ou histologia anapla- 
sica/grandes celulas. 

A terapeutica inicial visa a combater a HIC (urgencia) com a 
realizagao de derivagao ventricular peritoneal (DVP) ou com 
derivagao ventricular externa (DVE) (Figura 11). A cirurgia 
com ressecgao tumoral seguida da radioterapia (de cranio e 
medula espinal) e quimioterapia sao ferramentas fundamen¬ 
tal para o tratamento. 0 transplante de celula-tronco hema- 
topoetica (TCTH) esta indicado em casos selecionados. 

A taxa de sobrevida em 5 anos para o grupo padrao e de 81% 
(protocolo COG); para o de alto risco, de 65% (protocolo COG); 
e para os lactentes e de 70% (protocolo Head Start). 

Ependimoma 13 

Incidem mais em criangas menores de 5 anos de idade. A 
apresentagao e heterogenea, incluindo hemorragias, necrose, 
cistos e padrao infiltrativo de crescimento. Ocorrem em todo o 
sistema nervoso, mas sao mais comuns na regiao posterior do 
cerebro pediatrico. Tendem a disseminar para coluna espinal. 
Localizam-se em dois tergos dos casos na fossa posterior e em 
urn tergo no cortex (supratentorial). 

0 tratamento visa a ressecgao cirurgica e a radioterapia. 
Embora a quimioterapia adjuvante seja rotina para a maioria 
das criangas com tumores cerebrais malignos, para o ependi¬ 
moma, os ensaios clinicos nao mostraram qualquer beneficio 
de sobrevida, mesmo nas recaidas da doenga. 

Existem dois subtipos distintos de ependimoma de fossa 
posterior: 

• grupo posterior fossa A: encontrado predominantemente em 
lactentes, sendo associado com mau prognostico, apesar de 
terapia agressiva; 

• grupo fossa posterior B: encontrado em criangas mais velhas 
e adultos, com bom prognostico. 

Os tumores ependimais estao atualmente classificados ape- 
nas pelo exame histopatologico. No entanto, estudos identifi- 
caram 9 subgrupos moleculares em uma grande coorte de 500 
tumores, 3 em cada compartimento anatomico do SNC (colu¬ 
na vertebral, fossa posterior e supratentorial). 



Figura 11 Derivagao ventricular peritoneal (DVP) e valvula 
implantada. 

Fonte: arquivo pessoal da autora. 
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Craniofaringioma 8 ’ 12 

E comum na regiao suprasselar. Trata-se de tumor benigno, 
originario dos remanescentes da bolsa de Rathke. Associa-se 
frequentemente a alteragao hormonal (diabete insipido, pu- 
berdade precoce, baixa estatura, entre outros). 

0 exame de imagem revela presenga de massa selar/su- 
prasselar, cistica/solida e multilobulada. A lesao cistica e 
preenchida por conteudo proteico e hemorragico. Calcifica- 
goes sao frequentes, na ordem de 70%. 

Em relagao a abordagem terapeutica, nao ha consenso na 
literatura. Alguns centros fazem a cirurgia exclusiva. Caso seja 
completamente ressecado, nao necessita de terapia comple- 
mentar, porem a completa ressecgao pode resultar em aumen- 
to da morbidade endocrina e neurologica. Outros centros fa¬ 
zem a radioterapia exclusiva, e outros ainda fazem a 
associagao de ambos. Alguns centros tern utilizado o interfe¬ 
ron no componente cistico para impedir sua evolugao. 

A taxa de sobrevida e em torno de 80 a 100%, com associa¬ 
gao da cirurgia e da radioterapia. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber identificar os sinais e sintomas dos tumores do 
SNC de acordo com as regioes cerebrais acometidas. 

• Identificar as sindromes que mais se associam aos 
tumores do SNC. 

• Conhecer a classificagao histologica dos tumores de 
SNC na infancia. 

• Identificar os principals exames de imagem para 
avaliagao da doenga e sua extensao. 

• Saber os principals diagnosticos diferenciais de acordo 
com a localizagao primaria da doenga. 

• Apontar os principios gerais para o tratamento e os 
principals fatores prognostics. 

• Reconhecer a relevancia da participagao do pediatra 
no diagnostico precoce dos tumores do SNC. 

• Compreender que o prognostico esta relacionado a 
adequada investigagao e tratamento em centro 
pediatrico de referenda em oncologia. 
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TUMORES OSSEOS 

Ana Paula Kuczynski Pedro Bom 


Introdugao 

Os tumores osseos caracterizam-se por uma proliferagao anor- 
mal de celulas em determinado local do esqueleto. Podem ser 
primarios, quando se desenvolvem originalmente no proprio 
tecido osseo; ou secundarios, quando sao provenientes de ou- 
tro local. Os tumores primarios sao mais frequentes em crian- 
gas, adolescentes e adultos jovens, podendo ser benignos ou 
malignos. 1 

Os tumores benignos geralmente tern evolugoes muito len- 
tas, muitas vezes iniciando na infancia e sendo diagnostica- 
dos apenas na idade adulta. Frequentemente, o diagnostico 
por imagem e suficiente, sendo raro necessitar de biopsia. 0 
tratamento nem sempre e realizado pela intervengao cirurgica. 
Os tumores osseos benignos mais comuns na infancia e na 
adolescencia sao osteocondroma, encondroma, osteoblasto¬ 
ma, osteoma osteoide, cisto aneurismatico e displasia fibrosa. 1 

Os tumores malignos, ao contrario, tern crescimento rapido 
e progressivo, manifestando-se geralmente com aumento de 
volume doloroso, sem alfvio com analgesicos comuns. A maio- 
ria dos pacientes apresenta-se com metastases ao diagnostico. 
Correspondem aproximadamente a 8% das neoplasias malig- 
nas da infancia e adolescencia, sendo os mais comuns o os- 
teossarcoma e o tumor de Ewing. 1 

Osteossarcoma 

Epidemiologia 

0 osteossarcoma e o tumor osseo maligno mais comum em 
criangas e adolescentes, correspondendo a mais de 60% dos 
casos. 0 pico de incidencia e na 2- decada de vida, sendo co¬ 
mum durante a fase do estirao da puberdade, com predominio 
no sexo masculino (1,4:1). A incidencia anual nos EUA e de 
4,4 por milhao. 2 

Biologia e patologia 

0 osteossarcoma de alto grau e derivado principalmente das 
celulas mesenquimais primitivas e parcialmente da linhagem 
de celulas osteoblasticas, permanecendo ainda incerta a celu- 


la originaria. 1 Pacientes com retinoblastoma hereditario, sfn- 
dromes de Rothmund-Thomson, Li-Fraumeni e Werner tern 
uma predisposigao maior para desenvolver a doenga. Sugere- 
-se que alteragoes nos genes RBI , RECQL4 , TP53 e WRN, asso- 
ciadas a essas doengas, respectivamente, podem ter urn papel 
na patogenese do osteossarcoma. Em relagao a citogenetica, 
ha cariotipos altamente complexos, com muitas anormalida- 
des numericas e estruturais, porem anormalidade citogenetica 
consistente ainda nao foi identificada. 34 Existem tres subtipos 
convencionais de osteossarcoma: osteoblastico, condroblasti- 
co e fibroblastico, conforme a predominance da matriz do te¬ 
cido tumoral. 1 0 tratamento e a evolugao dos tres subtipos sao 
iguais. Ha outros subtipos menos comuns, como paraosteal, 
periosteal e central de baixo grau, correspondendo a 5% dos 
casos. Os subtipos paraosteal e o de baixo grau tern prognosti- 
co favoravel com ressecgao cirurgica completa. 5 

Manifestapoes clinicas e diagnostico 
Geralmente, as queixas mais comuns sao dor e aumento de 
volume no local acometido, com piora progressiva e, em geral, 
sem melhora com o uso de analgesicos ou anti-inflamatorios 
prescritos de rotina. Frequentemente os sintomas sao atribuf- 
dos a traumatismos relacionados a quedas ou decorrentes de 
pratica esportiva, o que, nao raro, leva ao atraso do diagnosti¬ 
co. Dor no perfodo noturno, sintomas associados, como febre 
e perda de peso, e persistence ou piora da dor devem alertar 
os pediatras e ortopedistas a uma urgente investigagao ou en- 
caminhamento para urn centra de tratamento especializado. 6 

0 osteossarcoma geralmente ocorre na porgao metafisaria 
dos ossos longos, sendo mais frequente no femur distal e na ti¬ 
bia proximal, seguida pelo umero proximal e femur proximal. 
Cerca de 50% dos pacientes apresentam o tumor no femur. Os 
ossos pianos, entre eles, a pelve, podem estar acometidos em 
20% dos casos. 6 

Aproximadamente 15 a 20% dos pacientes apresentam me¬ 
tastases detectaveis ao diagnostico, sendo o pulmao o local 
mais comum, correspondendo a 90% dos sftios de metastases. 



TUMORES OSSEOS • 1587 


Outros locais menos acometidos sao os outros ossos e, menos 
frequente ainda, as linfonodomegalias, que podem estar pre¬ 
serves e proximas aos locais dos tumores primarios, em geral 
nos pacientes diagnosticados tardiamente. 6 

A radiografia simples do osso afetado e util para evidenciar 
algumas alteragoes, como lesoes osteoblasticas, osteoliticas 
ou mistas. Geralmente, ha um componente de tecidos moles 
com calcificagoes irregulares, resultantes de neoformagao os- 
sea. Podem tambem ser observadas espiculas osseas. Uma 
area triangular de calcificagao periosteal entre a margem do 
tumor e o tecido normal e conhecido como triangulo de Cod- 
man, o qual e caracteristico do osteossarcoma. 6 A ressonancia 
magnetica (RM) e a melhor modalidade para acessar o com¬ 
ponente de tecidos moles, as relagoes do tumor com os teci¬ 
dos adjacentes, vasos e nervos e a extensao intramedular, cuja 
avaliagao e essencial para indicagao da cirurgia definitiva. A 
RM deve incluir todo osso envolvido e as articulagoes proxi¬ 
mas, para que nenhuma lesao deixe de ser observada, assim 
como o tumor intramedular, que pode nao ter contato direto 
com a lesao primaria. 6 

Ao diagnostico, e necessario ainda realizar tomografia com- 
putadorizada (TC) de torax para pesquisa de metastases pul- 
monares e cintilografia ossea para detecgao de metastases nos 
outros ossos. 6 

A avaliagao completa do paciente deve incluir hemograma, 
fungoes renal e hepatica, desidrogenase latica (LDH), fostata- 
se alcalina (FA), ecocardiograma, eletrocardiograma e audio- 
metria. Nao ha marcador especifico para osteossarcoma, en- 
tretanto, elevagoes do LDH e, em especial, da FA estao 
relacionadas a prognostics mais reservados. 6 

Preferencialmente, a avaliagao do paciente com suspeita 
de tumor osseo deve ser realizada em institutes que tenham 
uma equipe especializada ja na indicagao da biopsia da lesao. 
0 ideal e que o material seja encaminhado para servigos de 
anatomia patologica e biologia molecular. Somente com o es- 
tudo histopatologico se confirma o diagnostico. 2 

Tratamento e prognostic*) 

Associado ao tratamento especifico do tumor, os pacientes 
com dor devem receber analgesia, uma vez que a maioria apre- 
senta grandes massas tumorais ao diagnostico. No tratamento 
da dor de forte intensidade, a administragao de derivados 
opioides e o mais indicado. 6 

0 tratamento direcionado para o tumor consiste em qui- 
mioterapia e cirurgia. A quimioterapia neoadjuvante contribui 
para a diminuigao do tumor e, consequentemente, facilita a 
ressecgao tumoral, alem de atuar no controle ou na supressao 
de micrometastases nao identificaveis com os metodos habi- 
tuais. 2 Os quimioterapicos mais utilizados sao metotrexato 
em altas doses, doxorrubicina e cisplatina. Alguns centros de 
tratamento tambem incluem o uso de ifosfamida. 6 ’ 7 Atual- 
mente, poucos pacientes sao submetidos a amputagao de 
membros, porem, a ressecgao cirurgica deve ser completa. 
Nas cirurgias conservadoras, sao indicadas endoproteses e en- 
xertos osseos, vascularizados ou nao. 6 7 Depois da cirurgia, os 
pacientes permanecem em quimioterapia com os mesmos 


quimioterapicos, sendo geralmente 1 ano o tempo global de 
tratamento. 7 As metastases pulmonares e/ou em outros ossos 
devem ser ressecadas, caso contrario, nao ha possibilidades 
de cura para o paciente. 6 

A radioterapia convencional e pouco eficaz, e o controle lo¬ 
cal do tumor primario deve ser feito sempre que possivel, com 
ressecgao cirurgica completa. 6 

Com a quimioterapia associada a cirurgia, a sobrevida glo¬ 
bal e a sobrevida livre de eventos para pacientes com doenga 
nao metastatica podem variar aproximadamente de 65 a 75% 
em 5 anos. 7 Pacientes com metastases pulmonares ou osseas 
tern uma sobrevida de aproximadamente 25 a 50% em 5 
anos. 8 

Sarcoma de Ewing 

0 sarcoma de Ewing, o tumor neuroectodermico primitivo 
(PNET), o sarcoma de Ewing extraosseo e o PNET toracopul- 
monar (tumor de Askin) fazem parte dos tumores da familia 
Ewing (TFE). Em virtude das semelhangas histologicas, imu- 
no-histoquimicas e de translocagoes cromossomicas, sugere- 
-se que esses tumores tenham a mesma origem, ou seja, a par- 
tir das celulas progenitoras mesenquimais da medula ossea. 0 
sarcoma de Ewing osseo e mais comum e geralmente acomete 
ossos longos, pelve e esqueleto axial. 9 

Epidemiologia 

0 sarcoma de Ewing e o segundo tumor primario osseo malig- 
no mais comum na infancia e na adolescencia. A incidencia 
aproximada e de 9 a 10 casos por 1 milhao em pacientes entre 
10 e 19 anos de idade nos EUA. A ocorrencia desse tumor e 9 
vezes mais comum em caucasianos, com leve predominancia 
no sexo masculino (l 7 ld)- 10 

Biologia e patologia 

Na histopatologia, o sarcoma de Ewing apresenta-se como 
proliferagao uniforme de pequenas celulas redondas, azuis, 
com citoplasma eosinofilico e nucleolos nao evidentes. Pseu- 
dorrosetas podem ocasionalmente estar presentes no PNET. 
Cerca de 80% dos sarcomas de Ewing e de PNET expressam o 
marcador imuno-histoquimico CD99 (produto do gene MIC2 ), 
sendo util para auxiliar o diagnostico. 11 Aproximadamente 
95% dos sarcomas de Ewing /PNET tern uma translocagao es- 
pecifica, t(ll;22)(q24;ql2), caracterizada como EWSR1-FLI1 
pela biologia molecular. 12 

Manifestapoes clinicas e diagnostico 
Os sintomas mais frequentes sao dor e aumento de volume do 
local acometido, com piora progressiva, podendo limitar os 
movimentos. Nos pacientes com comprometimento da colu- 
na vertebral, eventualmente podem aparecer sintomas neuro- 
logicos decorrentes de compressao de raizes nervosas. Nos 
diagnostics tardios, tambem podem ocorrer febre, hiporexia, 
perda de peso, astenia e anemia. 10 

0 sarcoma de Ewing primario osseo pode acometer ossos 
longos, chatos e pianos, ocorrendo em membros inferiores 
(41%), pelve (26%), parede toracica (16%), membros superio- 
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res (9%), coluna vertebral (6%), maos e pes (3%) e cranio 

(2%). 10 

Os tnmores extraosseos acometem com maior frequencia o 
torax (32%), seguido por extremidades (26%), cabega e pesco- 
go (18%) e retroperitonio (16%). Em 9% dos casos, ocorrem 
em outros locais. 13 

Aproximadamente 25% dos pacientes apresentam metas- 
tases ao diagnostico. 10 0 pulmao e os ossos sao os locais mais 
acometidos, seguidos pela medula ossea. Geralmente, as me¬ 
tastases pulmonares sao assintomaticas. Os pacientes com 
metastases osseas e/ou em medula ossea podem referir dor 
nos locais acometidos. Nos diagnostics muito tardios, alguns 
pacientes podem apresentar linfonodomegalias, proximas ao 
local do tumor primario. Os pacientes com metastases pulmo¬ 
nares tern melhor prognostic do que os que apresentam me¬ 
tastases em outros locais. 14 

A radiografia simples revela destruigao ossea com margens 
pouco definidas, associada a descolamento do periosteo com 
aspecto de “casca de cebola”. ARMeo exame mais adequado 
para complementar a radiografia simples, pois permite deta- 
lhar todas as caracteristicas do tumor, as relagoes com os teci- 
dos adjacentes, vasos e nervos e a extensao intramedular. 15 

Para o estadiamento, e necessario solicitar TC de torax, cin- 
tilografia ossea e biopsia de medula ossea. A tomografia por 
emissao de positrons (PET-CT) vem sendo indicada em al¬ 
guns centros de referenda de tratamento. 15 

A avaliagao completa laboratorial do paciente deve ser a mes- 
ma referida anteriormente em relagao ao osteossarcoma. 

Diagnostico diferencial 

A osteomielite pode ter quadro clinic e achados radiologies 
semelhantes ao sarcoma de Ewing. Nos pacientes com doenga 
metastatica, sintomas inespecificos como febre e comprome- 
timento do estado geral podem simular sintomas de septice¬ 
mia. As criangas menores de 5 anos de idade com doenga dis- 
seminada tambem podem ter sintomatologia semelhante as 
leucemias agudas e ao neuroblastoma avangado. 15 

Fatores prognosticos 

Pacientes com metastases ao diagnostico tern baixos indices 
de cura, com sobrevida global em 5 anos de 20 a 40%, varian- 
do conforme os centros de tratamento. 14 A doenga metastatica 
e mais prevalente quando os tumores sao maiores que 8 cm e 
quando localizados no esqueleto axial. 14 

Foram definidos 4 grupos de risco para o sarcoma de 
Ewing: 14 

1. Favoravel: idade abaixo de 14 anos com tumores localizados, 
exceto em pelve. 

2. Intermediary: idade acima de 14 anos com tumores localiza¬ 
dos ou localizagao pelvica. 

3. Desfavoravel - pulmonar: metastases pulmonares isoladas. 

4. Desfavoravel - extrapulmonar: metastases extrapulmonares. 

Assim como para o osteossarcoma, nao existe urn marcador 
especifico para sarcoma de Ewing, entretanto, niveis elevados 
de LDH estao relacionados a piores prognosticos. 15 


Tratamento 

Anteriormente a era da quimioterapia, menos de 10% dos pa¬ 
cientes com TFE sobreviviam, apesar da utilizagao da radio- 
terapia. A partir da utilizagao de combinagoes de quimiotera- 
picos associados a cirurgia e a radioterapia, os indices de cura 
tornaram-se superiores a 50%. A maioria dos centros de tra¬ 
tamento segue as orientagoes dos grupos cooperativos espe- 
cificos para o tratamento dos TFE, visando a melhores resul- 
tados. 15 

Apos a confirmagao do diagnostico por meio da biopsia do 
tumor, o paciente deve ser submetido ao tratamento quimio- 
terapico, antes do tratamento cirurgico local. Os protocolos in¬ 
dicam de 4 a 6 ciclos de combinagao de drogas, como ifosfami- 
da, etoposideo, vincristina, dactinomicina, ciclofosfamida e 
doxorrubicina. 15 

0 tratamento local com cirurgia, sempre que possivel, deve 
ser direcionado para resseegao completa do tumor, com pre- 
servagao do membro. Entretanto, dada a complexidade do sis- 
tema musculoesqueletico e a localizagao do tumor primario, 
alguns tumores podem ser ressecados apenas parcialmente e 
outros podem ser irressecaveis. Nessas eventualidades, e indi¬ 
cada a radioterapia, bem como para os tumores com margens 
cirurgicas comprometidas pelo tumor. 15 

Apos o tratamento cirurgico e/ou radioterapico, os pacien¬ 
tes continuam recebendo quimioterapia, em geral, com os 
mesmos quimioterapicos inicialmente utilizados. 0 tratamen¬ 
to global e comumente de 12 meses. 15 

As baixas chances de cura nos pacientes com doenga me¬ 
tastatica nao tern mudado significativamente, apesar de deca- 
das de pesquisas e terapias mais intensivas. Pela evidencia da 
baixa sobrevida nesse grupo de pacientes, a radioterapia fre- 
quentemente e o tratamento de escolha para o controle local 
da doenga, nao se levando em consideragao o risco de uma se- 
gunda neoplasia tardia. Portanto, os protocolos de tratamento 
atuais recomendam a terapia local para todos os sitios conhe- 
cidos de doenga metastatica. Evidences recentes sugerem 
que a terapia local agressiva pode estar associada a maior so¬ 
brevida livre de doenga nesse grupo de pacientes. 16 

0 papel do transplante de celula-tronco hematopoetica 
(TCTH) autologo, utilizando altas doses de quimioterapia para 
pacientes de alto risco, com metastases ao diagnostico ou para 
as recidivas, ainda e controverso. A maioria desses estudos re- 
lata sobrevida livre de eventos de 20 a 30% em urn periodo de 
2 a 3 anos. 17 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Relacionar queixas de dor e aumento de volume com 
piora progressiva aos tumores osseos malignos. 

• Considerar o diagnostico de tumor osseo nos pacientes 
com historico previo de trauma ou de queda e que 
apresentam piora dos sintomas dolorosos. 

• Encaminhar, em carater de urgencia, os pacientes com 
sintomas/sinais e achados radiograficos caracterfsticos 
de tumor osseo para centros de referenda 
especializados. 
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• Saber que o osteossarcoma e o sarcoma de Ewing sao 
os tumores osseos primarios malignos mais comuns na 
infancia e na adolescencia. 

• Reconhecer que o risco de micrometastases no 
osteossarcoma e alto. 

• Apontar os fatores prognostics e os principios gerais 
do tratamento para os tumores osseos malignos. 

• Identificar os diagnostics diferenciais para o sarcoma 
de Ewing. 
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HEMOGLOBINOPATI AS 


Denise Bousfield da Silva 
Sandra Regina Loggetto 


Introdugao 

No ser humano adulto sadio, aproximadamente 95% da he- 
moglobina (Hb) e constituida por HbA (tambem chamada de 
HbAl) e o restante por HbA2 e/ou HbF (fetal). A HbAl e for- 
mada por um tetramero, de duas cadeias de globina alfa e duas 
cadeias de globina beta. 1 A HbA2 e composta por duas cadeias 
alfa e duas cadeias delta, e a HbF, por duas cadeias alfa e duas 
cadeias gama (< 1 a 2% em individuos adultos). 23 

As hemoglobinopatias (Hb variantes) podem ser divididas 
em dois grandes grupos: as talassemias (diminuigao da produ¬ 
gao de cadeia globina) e as variantes estruturais da Hb (HbS, 
HbC, etc.). 2 

Mundialmente, tem sido descrito um grande numero de 
hemoglobinas variantes, porem a maioria nao causa proble- 
mas clinicos ou hematologicos. Neste capitulo, serao aborda- 
das as talassemias e a doenga falciforme, em decorrencia de 
sua importancia clinica. 

Talassemias 

As talassemias sao doengas hereditarias e heterogeneas que 
determinam deficiencias seletivas na smtese de cadeias de 
globina, resultando em eritropoese ineficaz, hemolise intra- 
medular e anemia de grau variavel. Sao classificadas segundo 
a cadeia polipeptidica afetada, sendo as do tipo alfa e beta as 
mais frequentes e bem definidas. 24 ' 7 

No cromossomo 16, localizam-se os genes que codificam a 
produgao das globinas alfa, e no cromossomo 11, os genes da 
beta, delta e gama. 5 ' 8 

0 padrao de heranga da doenga geralmente e autossomico 
recessivo, sendo causada por alteragoes nesses genes, que va- 
riam desde total delegao ou rearranjos do locus ate mutagoes 
pontuais. 2 ’ 57 

Ha dois tipos principais de subclassificagao das beta-talas- 
semias, identificadas por beta mais (beta + ) e beta zero (beta 0 ), 
que refletem a redugao ou a ausencia de smtese das cadeias 
beta, respectivamente. 2 ’ 6 ’ 7 


A beta-talassemia homozigota, geralmente denominada beta- 
-talassemia maior, e o resultado do estado homozigoto, tanto do tipo 
beta + quanto do tipo beta 0 ou, em casos mais raros, de um compo- 
nente heterozigoto de beta + /beta° talassemia. Pacientes homozi- 
gotos para os genes da beta-talassemia + costumam ser afetados 
com menos gravidade que aqueles homozigotos para genes beta 0 , 
sendo capazes, assim, de produzir alguma HbA. 2,6,7 

0 termo beta-talassemia intermediary e resultante de dife- 
rentes interagoes geneticas e refere-se ao paciente sintomatico 
com beta-talassemia, mas que nao requer regime transfusional 
durante pelo menos os primeiros anos de vida. A Hb de 7 g/dL e 
o nivel geralmente utilizado para distinguir a talassemia inter¬ 
mediary da beta-talassemia maior. 2 5 ' 7 ’ 9 

Mutagao no gene da betaglobina tem importancia na produ¬ 
gao da HbE, comum no sudeste da Asia. A associagao da HbE/ 
beta-talassemia resulta em quadro grave de talassemia. 5 

As talassemias alfa decorrem de alteragoes nos grupamentos de 
genes codificadores de globinas alfa (alfa-1 e alfa-2). 0 gene do locus 
alfa e duplicado nos seres humanos, tendo, portanto, cada indivi- 
duo, quatro genes de cadeia alfaglobina. A alfa-talassemia 0 resulta 
da delegao em ambas as cadeias alfa do cromossomo 16. Caso a mu¬ 
tagao ocorra em ambos os cromossomos, nao havera produgao de 
cadeias alfa e sera impossivel a vida extrauterina (--/—). 2,4,5,7,8 

A alfa-talassemia + resulta na redugao da produgao de ca¬ 
deias alfa, em geral, por conta da delegao de um ou dois locus 
de cadeia alfa no cromossomo afetado. Portanto, na alfa-talas¬ 
semia, ocorre delegao de 1, 2, 3 ou 4 genes. A Hb de Constant 
Spring (HbCS) e uma variante em que a mutagao do gene da 
alfaglobina pode produzir fenotipo talassemico. 2 ’ 5 ’ 78 

Os individuos com trago alfa ou beta-talassemico podem 
ser inteiramente assintomaticos e nao terem conhecimento 
de seu diagnostico. 2 ’ 46 ' 8 

Epidemiologia 

Os individuos com beta-talassemia sao mais comumente en- 
contrados no Mediterraneo, Oriente Medio, sul e sudeste da 
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Asia e no sul da China. A HbE ocorre com maior frequency no 
sudeste da Asia. Estima-se que 1,5% da populagao mundial 
(80 a 90 milhoes de pessoas) tenha o gene da beta-talassemia. 
No Brasil, estima-se que tenham 221 casos de talassemia in¬ 
termediary e 301 de talassemia maior, sendo que, na regiao 
sudeste, esta localizada a maioria dos casos. 1 ' 6 

A alfa-talassemia e mais frequente na Africa tropical, Orien- 
te Medio, China, India, sudeste da Asia e algumas regioes do 
Pacihco sul. As formas mais graves da doenga estao no Medi- 
terraneo e sudeste da Asia. No Brasil, estima-se que ocorra em 
4% da populagao. 1 ’ 2 ’ 4 ’ 5 8 

Fisiopatologia 

A beta-talassemia decorre de falha na produgao de cadeias de 
betaglobina, conduzindo a urn relativo excesso de cadeias alfa. 
0 excesso da cadeia alfa determina instabilidade e incapacida- 
de em formar tetrameros soluveis, levando a precipitagao den- 
tro das celulas. 0 grau de excesso de cadeia alfa determina a 
gravidade subsequente das manifestagoes clinicas, as quais 
sao mais importantes na forma homozigota. Ocorre hemolise 
e hematopoese extramedular, alem da eritropoese ineficaz, re- 
sultando em aumento da absorgao do ferro pelo intestino e 
acentuagao da sobrecarga de ferro, com consequente incre- 
mento no dano aos orgaos. Nesses pacientes, a hepcidina, re- 
guladora dos estoques de ferro, esta diminuida, permitindo a 
absorgao pelo intestino, mesmo na presenga de sobrecarga de 
ferro. 1 ' 7 

As sindromes alfa-talassemicas decorrem de falha na pro¬ 
dugao de cadeias alfa, levando a urn relativo excesso das ca¬ 
deias beta. A toxicidade decorrente do excesso de cadeias beta 
sobre a membrana da celula vermelha parece ser menor que a 
decorrente do excesso das cadeias alfa na beta-talassemia. As 
sindromes alfa-talassemicas ocorrem pela perda de 1 gene 
(carreador silencioso da alfa-talassemia: aa/a-), 2 (alfa-ta- 
lassemia menor: aa/~ ou a-/a-), 3 (doenga da HbH: a-/-) 
ou 4 genes da cadeia alfa (Hb de Bart: -/-). 1 ' 5 ’ 8 

Diagnostico clinico 

A grande maioria dos pacientes com alfa ou beta-talassemia 
menor e assintomatica. 

Na talassemia intermediary, o paciente e sintomatico e 
seu grau de gravidade e variavel, na dependency da presenga 
de outras mutagoes na Hb. 2 ' 5 ’ 7 810 

A beta e a alfa-talassemia maior correspondem ao grau ma- 
ximo da doenga. A primeira esta associada a anemia depen- 
dente de transfusao, em longo prazo, e a ultima e incompati- 
vel com a vida extrauterina. 2 5 7 

As criangas com beta-talassemia maior nascem bem, por- 
que a produgao da cadeia beta nao e essencial para vida fetal e 
periodo perinatal imediato. Portanto, os sintomas decorrentes 
da doenga iniciam geralmente no 2 e semestre de vida, quando 
a produgao de cadeia de gamaglobina diminui e normalmente 
e substituida pela produgao de betaglobina para formar a Hb 
adulta (HbAl - alfa-2/beta-2). Assim, o diagnostico na beta- 
-talassemia maior e realizado em torno dos 6 a 12 meses de 
vida. 2 ' 7 


A expressao clinica da gravidade do fenotipo e heterogenea e 
depende de uma variedade de fatores, baseados nas diferentes 
mutagoes que produzem a beta-talassemia e nas interagoes 
com alteragoes em outras cadeias de globinas. Esses pacientes 
apresentam palidez, irritabilidade, ictericia, retardo do cresci- 
mento e distensao abdominal pela presenga de hepatoespleno- 
megalia, refletindo a presenga de anemia hemolitica cronica. 2 ' 7 

As mudangas osseas em cranio, ossos faciais, costelas e os- 
sos das extremidades sao decorrentes da expansao medular. A 
hepatomegaly e proeminente no curso precoce da doenga por 
causa da destruigao aumentada das celulas sanguineas e pela 
eritropoese extramedular. A taxa acelerada de eritropoese au- 
menta a absorgao intestinal de ferro, conduzindo a urn estado 
cronico de sobrecarga de ferro. Os calculos biliares e a inflama- 
gao do trato biliar podem decorrer da anemia hemolitica croni¬ 
ca. A esplenomegalia maciga decorre precocemente do au¬ 
mento da taxa de destruigao das celulas vermelhas e em razao 
da presenga de hematopoese extramedular esplenica, poden- 
do conduzir ao quadro clinico caracteristico do hiperesplenis- 
mo. 2 ' 711 

As criangas com beta-talassemia maior apresentam deh- 
ciencias imunes, particularmente secundarias a perda precoce 
da fungao esplenica. Os individuos com beta-talassemia maior 
ou com talassemia intermediary podem ter risco aumentado 
de fenomenos tromboembolicos apos a esplenectomia. 2 ’ 6711 

Na beta-talassemia maior, tambem sao observadas anor- 
malidades endocrinas (hipogonadismo, retardo de crescimen- 
to, diabete melito, hipotireoidismo, etc.) atribuiveis em parte 
a sobrecarga cronica de ferro. Anormalidades cardiacas, in- 
cluindo a insuficiencia cardiaca e as arritmias fatais, sao fre- 
quentes causas de obito. 2 ’ 67 

Os pacientes que apresentam infecgao pelo eritrovirus hu- 
mano (parvovirus) B19 apresentam anemia acentuada, com 
contagem de reticulocitos proximo a zero e frequentemente 
requerem suporte transfusional. 2 ’ 67 

Em suma, os pacientes com beta-talassemia maior apre¬ 
sentam manifestagoes clinicas decorrentes da anemia cronica, 
dos estigmas da hemolise cronica, do dano dos orgaos decor¬ 
rentes da sobrecarga de ferro (pelas transfusoes sanguineas e 
pelo turnover de ferro acelerado), dos efeitos sistemicos e lo- 
cais da rapida expansao da massa eritrocitaria intra e extrame¬ 
dular, alem das eventuais infecgoes decorrentes das transfu¬ 
soes sanguineas. 2 ' 7 

Na beta-talassemia intermediary, o quadro clinico e variavel. 
Esses individuos na infancia nao necessitam de transfusoes re- 
gulares para sobreviver, mas apresentam os estigmas classicos 
da doenga, incluindo expansao da medula ossea, hepatoesple- 
nomegalia e anemia hemolitica cronica. No inicio ou durante a 
adolescencia, eles necessitarao de transfusoes sanguineas repe- 
tidas e/ou esplenectomia. E importante lembrar que muitos 
desses pacientes podem desenvolver sobrecarga de ferro mes¬ 
mo na ausencia de terapia transfusional cronica, requerendo 
consideragao para o uso de terapia quelante de ferro. 2 ’ 6 712 

Quanto ao trago beta-talassemico (talassemia menor), a 
maioria dos pacientes e assintomatica, apresentando leve 
anemia. 2 ' 7 
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0 carreador silencioso da alfa-talassemia (aa/a-) e essen- 
cialmente assintomatico do ponto de vista clinico e laborato¬ 
rial. 2 ’ 4 ’ 5 ’ 7 ’ 8 Na alfa-talassemia menor, em que ha perda de 2 ge¬ 
nes (aa /- ou a-a-), a manifestagao clinica (anemia leve) 
pode ser semelhante a da beta-talassemia menor. 2 ’ 4 ’ 5 ’ 7 8 

Na doenga da HbH (--/-a ou, mais raramente, por muta- 
goes que nao envolvam a delegao), o paciente apresenta ane¬ 
mia hemolitica cronica moderada, com todos os seus estig- 
mas, como hepatoesplenomegalia, ulceras de perna e doenga 
do trato biliar prematura. 0 recem-nascido e sintomatico, ge- 
ralmente com ictericia e anemia. As alteragoes esqueleticas, 
metabolicas e de desenvolvimento decorrem da eritropoese 
ineficaz e tendem a ser menos graves que nos pacientes com 
beta-talassemia maior. 0 quadro clinico do paciente com 
doenga da HbH e muito semelhante ao individuo com talasse- 
mia intermediaria, nao requerendo, em sua maioria, suporte 
transfusional cronico na l 3 decada de vida. 2 ’ 4 ’ 578 

A Hb de Bart (ausencia total da sintese de cadeia alfa) e 
uma condigao incompativel com a vida extrauterina. A morte 
fetal por hidropsia geralmente ocorre no final do 2 e para o 3 e 
trimestre de gravidez. 2 ’ 4 ’ 5 ’ 78 

Diagnostico laboratorial 

Os principais diagnostics diferenciais da doenga sao a ane¬ 
mia ferropriva e a anemia das doengas cronicas. 2 ’ 4 5 

A abordagem inicial para detecgao das hemoglobinopatias 
deve incluir avaliagao clinica, hemograma, esfregago sangui- 
neo, contagem de reticulocitos, pesquisa de corpos de Heinz, 
eletroforese de Hb em acetato celulose ou citrato agarose e fo- 
calizagao isoeletrica em agarose. 2 4 ' 7 

Caso o diagnostico permanega incerto, podem ser utiliza- 
das outras tecnicas laboratoriais. A etapa final para identifica- 
gao das Hb variantes ou incomuns sao os metodos de diagnos¬ 
tico molecular obtidos pelas tecnicas de sequenciamento de 
DNA (amplificagao e sequenciamento dos genes da globina 
pela reagao de polimerase em cadeia - PCR e detecgao das de- 
legoes pela PCR). 2 ’ 6 7 

Na beta-talassemia maior, a anemia e importante (Hb 3 a 
4 g/dL), hipocromica e microcitica, e com presenga de celulas 
em alvo e “em lagrima” no esfregago sanguineo. Pode tambem 
ser observada, com coloragao especial, a presenga de corpos 
de Heinz que representam as cadeias de alfaglobina precipita- 
das no interior das hemacias. A contagem de leucocitos e de 
reticulocitos e elevada. A contagem de plaquetas geralmente e 
normal. Na presenga de hiperesplenismo, pode ser observada 
pancitopenia. 2 ' 7 

Os pacientes com beta-talassemia menor tipicamente apre- 
sentam anemia leve (em geral, Ht > 30%), hipocromica e mi¬ 
crocitica, hematimetria normal a elevada e amplitude de varia- 
gao do tamanho das hemacias (RDW) normal. A sobrevida das 
hemacias e a contagem de reticulocitos geralmente sao nor- 
mais. Na eletroforese ou na cromatografia de alto desempenho, 
observa-se elevagao da HbA2. Algumas formas de trago beta- 
-talassemico podem nao estar associadas a elevagao da HbA2, 
como trago talassemico delta-beta ou gama-delta-beta ou 
quando o trago talassemico esta associado com a mutagao do 


gene da deltaglobina. Padroes eletroforeticos mais complexos 
podem ser observados nos pacientes com trago beta-talassemi- 
co que tenham associagao com o gene da anemia falciforme. 25 ' 7 

0 diagnostico pre-natal e baseado no teste de DNA e pode 
ser realizado durante o l e trimestre de gestagao, obtido em 
amostras da vilosidade corionica (tipicamente com 10 a 12 se- 
manas de gestagao) ou nas celulas do fluido amniotico, obti- 
das pela amniocentese (tipicamente apos 15 semanas de ges¬ 
tagao). 0 teste genetico pre-natal pode estar disponivel para o 
casal que e de alto risco para ter urn recem-nascido com hemo¬ 
globinopatias e que entenda os riscos e beneficios do procedi- 
mento apos ter recebido o aconselhamento genetico. No en- 
tanto, deve-se considerar que o diagnostico pre-natal pode ser 
influenciado por questoes eticas, sociais e culturais. 67 

Em relagao as sindromes alfa-talassemicas, o diagnostico 
dos individuos carreadores silenciosos somente pode ser reali¬ 
zado via analise de DNA. No individuo com alfa-talassemia 
menor, o padrao da eletroforese de Hb e normal, podendo ser 
observadas pequenas elevagoes na HbH. Em alguns indivi¬ 
duos a-/a-, o diagnostico somente e realizado por tecnicas 
moleculares geneticas. 27 ’ 8 

Na doenga da HbH, a anemia e moderada, as hemacias sao 
microciticas e a eletroforese de Hb mostra a presenga de 5 a 
30% de HbH. A HbH apresenta curva de dissociagao do oxige- 
nio desviada para esquerda, comprometendo, assim, o trans- 
porte de oxigenio. Em coloragoes especiais, podem ser obser¬ 
vados os corpos de inclusao. Ao nascimento, pode ser 
detectado cerca de 20 a 40% de Hb de Bart (gama 4). A genoti- 
pagem baseada no DNA e necessaria para o diagnostico preci- 
so, especialmente no perfodo pre-natal. 2 ’ 78 

As Tabelas 1 e 2 descrevem, respectivamente, as caracteris- 
ticas clinico-laboratoriais da alfa-talassemia e o diagnostico 
diferencial das beta-talassemias. 

Tratamento 

0 efetivo controle das talassemias requer os tratamentos indi¬ 
vidual e comunitario, baseados em processos educacionais 
para conscientizagao sobre a doenga. 0 aconselhamento gene¬ 
tico deve ser realizado para os casais de risco. 2 ' 8 


Tabela 1 Caracterfsticas clinico-laboratoriais da alfa- 
-talassemia 


Fenotipo 

Caracterfsticas clinica e laboratorial 

Portador silencioso da 
alfa-talassemia 

Sem alteragao hematologica 

Hb de Bart no perfodo neonatal 
(1 a 2%) 

Trago da alfa- 
-talassemia 

Leve anemia hipocromica e microcitica 
Hb de Bart no perfodo neonatal 
(5 a 6%) 

Doenga da HbH 

Anemia moderada a grave 

Hb de Bart no perfodo neonatal 
(20 a 30%) 

Hidropsia fetal com Hb 
de Bart 

Mais de 80% de Hb de Bart 

Sobrevida curta 


Hb: hemoglobina. 

Fonte: Loggeto e Verfssimo, 2014. 5 
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Tabela 2 Diagnostico diferencial entre as beta-talassemias 


Caracterfsticas clinica e 
laboratorial 

Talassemia maior 

Talassemia intermediary 

Talassemia menor 

Idade ao diagnostico 

Menos de 2 anos 

Mais de 2 anos 

Qualquer idade 

Hb (g/dL) 

< 7 

8 a 10 

>10 

Hepatoesplenomegalia 

Grave 

Moderada/grave 

Nao 

Hb fetal (%) 

> 50 

10 a 50 (ate 100) 

Normal 

HbA2(%) 

< 4 

> 4 

> 4 

Pais 

Ambos com aumento de 
HbA2 

Um ou ambos com HbF aumentada ou 
HbA2 limitrofe 

Um com aumento de 

HbA2 

Hb: hemoglobina. 

Fonte: Loggeto e Verfssimo, 2014. 5 


Atualmente, a unica medida curativa dispomvel para os pa- 
cientes com beta-talassemia maior e o transplante de celula- 
-tronco hematopoetica (TCTH). No entanto, e necessaria ava- 
liagao cuidadosa pre-transplante dos pacientes de risco em 
relagao a sobrecarga de ferro, ja que esse e um fator prognosti- 
co importante. Os individuos com regime transfusional e tera- 
pia quelante de ferro adequada para prevenir o dano tecidual 
determinado pelo ferro apresentam uma sobrevida global e li- 
vre de doenga em torno de 90% e 80%, respectivamente. Os 
riscos e beneficios de se indicar o TCTH sao paciente-especifi- 
cos, baseados em estudo do caso e levando em consideragao 
os valores, a qualidade de vida, as preferences do individuo/ 
familia e o entendimento da morbidade e mortalidade relacio- 
nada ao procedimento. 2 ’ 67 

0 tratamento nao curativo da beta-talassemia varia de 
acordo com o tipo da doenga. Individuos com trago beta-talas- 
semico nao sao sintomaticos, podem ter discreta anemia e 
nao requerem terapia especifica. 24 ' 7 

Pacientes com beta-talassemia intermediary devem ser 
cuidadosamente monitorados na progressao de sua anemia e/ 
ou no desenvolvimento de piora das complicagoes da hemoli- 
se e da eritropoese extramedular, nas limitagoes da atividade 
do individuo e de seu crescimento e desenvolvimento, visan- 
do a indicagao de transfusao sanguinea. Esses pacientes po¬ 
dem eventualmente desenvolver sobrecarga de ferro mesmo 
sem o uso de transfusoes sanguineas por causa do aumento 
da absorgao de ferro associada ao aumento da taxa de eritro¬ 
poese e destruigao celular. A terapia quelante de ferro esta in- 
dicada se a ferritina serica for > 1.000 ng/dL ou se o exame de 
imagem ou outros estudos sugerirem a presenga de sobrecar¬ 
ga de ferro em orgaos criticos, como o figado e o coragao. Tec- 
nicas de imagem, como a ressonancia magnetica (RM) com 
R2 e T2*, sao utilizadas para avaliagao do ferro em tecido he- 
patico e cardiaco, respectivamente, permitindo real controle 
da carga de ferro do organismo. As medicagoes utilizadas para 
quelagao de ferro (por via oral ou subcutanea) possuem indi- 
cagoes precisas, conforme protocolos de tratamento especifi- 
cos e devem ser manuseadas por hematologistas. 24712 

Os principios do tratamento para beta-talassemia maior 
fundamentam-se no regime de hipertransfusao cronica com- 
binada com terapia quelante de ferro e medidas de suporte di- 
recionadas as complicagoes da expansao eritroide e da sobre¬ 


carga de ferro. Nesses individuos, a absorgao oral acelerada de 
ferro tambem contribui para sobrecarga total de ferro. Outras 
preocupagoes do tratamento incluem o adequado controle do 
suprimento sanguineo nesses pacientes para evitar as doen- 
gas associadas as transfusoes, tratamento das complicagoes 
endocrinas relacionadas com a sobrecarga de ferro (incluindo 
a suplementagao hormonal para permitir crescimento e pu- 
berdade normais), controle da osteoporose e esplenectomia, 
caso ocorra hiperesplenismo. 24 " 7 

0 regime de hipertransfusao cronica realizado a cada 2 a 4 
semanas (Hb pre-transfusional entre 9,5 e 10 g/dL), conforme 
as necessidades individuals do paciente, foi introduzido na te¬ 
rapia desses individuos, objetivando reduzir a eritropoese e a 
absorgao intestinal de ferro. A supressao da eritropoese possi- 
velmente reduz a expansao do volume sanguineo requerido 
pela medula hiperplastica. Os beneficios desse regime de hi¬ 
pertransfusao iniciado precocemente naquelas criangas que 
claramente apresentem estigmas de beta-talassemia maior in¬ 
cluem redugoes na hepatoesplenomegalia, corregao parcial do 
desenvolvimento esqueletico anormal e melhora, pelo menos 
em curto prazo, da dilatagao cardiaca e da fungao sistolica, 
alem da melhora na capacidade de carrear o oxigenio. Antes 
de se iniciar o regime de hipertransfusao cronica, e importante 
realizar a genotipagem das celulas vermelhas para subgrupos 
Rh e antigenos de compatibilidade menores, alem de utilizar 
concentrados leucodepletados e, se possivel, irradiados, vi- 
sando a diminuir a aloimunizagao e outras complicagoes 
transfusionais nesses individuos. 2 4 ' 7 

A esplenectomia esta indicada quando houver aumento de 
50% ou mais do requerimento transfusional em 1 ano. Esse 
procedimento esta associado a redugao do requerimento trans¬ 
fusional, apesar de seu beneficio ser geralmente transitorio. 2 ’ 6 7 

0 desenvolvimento de agentes farmacologicos capazes de 
promover substancial aumento da HbF durante a vida adulta e 
uma abordagem promissora, embora a ehcacia clinica nao te- 
nha sido demonstrada nos pacientes com a forma grave da be¬ 
ta-talassemia. 0 aumento signihcativo da sintese de HbF pode 
reduzir a gravidade clinica, promovendo Hb adicional para o 
transporte de oxigenio e reduzindo a quantidade de cadeias de 
alfaglobina livre. Varias drogas citotoxicas e outras formas de 
estresse grave da medula ossea aumentam o numero de clo¬ 
nes de celulas fetais e, assim, elevam a sintese de HbF. 0 uso 
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desses medicamentos tem sido bem-sucedido nos pacientes 
com anemia falciforme e em algnns com beta-talassemia in¬ 
termediary, porem seu sucesso na talassemia maior tem sido 
menos frequentemente observado. Possiveis razoes para essa 
discrepancy consistem no fato de que os pacientes com beta- 
-talassemia maior tem consideravelmente maior quantidade 
de requerimento de sfntese de HbF antes que ocorra a melho- 
ra clinica. Terapias experimentais com esses indutores da sin- 
tese de HbF, bem como terapia genica, estao atualmente em 
estudo. 2 ’ 6 ’ 7 

Doenga falciforme 

A doenga falciforme e o termo utilizado para definir urn grupo 
de alteragoes geneticas caracterizadas pelo predominio da he- 
moglobina S (HbS). Essas alteragoes incluem a anemia falci¬ 
forme (HbSS), as duplas heterozigoses, ou seja, as associagoes 
de HbS com outras variantes de hemoglobinas, como HbD e 
HbC, e as interagoes com talassemias (HbS/B talassemia, 
HbS/B + talassemia, HbS/alfa-talassemia). Essas associagoes 
possuem particularidades e graus variados de gravidade. A he- 
terozigose para HbS (trago falciforme) define uma situagao re- 
lativamente comum, mas clinicamentebenigna. 2 ' 513 

Epidemiologia 

A doenga falciforme e encontrada em toda a Europa e em algu- 
mas regioes da Asia, alem da Africa e Americas. No Brasil, a 
distribuigao da doenga e heterogenea, sendo predominante 
entre negros e pardos, embora tambem ocorra entre brancos. 
No sudeste do Brasil, a prevalencia media de heterozigotos 
(portadores) e de 2%. No entanto, observa-se que esse valor 
sobe para cerca de 6 a 10% entre os afrodescendentes. Com 
base nessa prevalencia, estima-se, no Brasil, o nascimento de 
cerca de 200.000 pessoas anualmente com trago falciforme e 
3.500 com doenga falciforme. 1 ’ 2 ’ 4 5 

Fisiopatogenia 

A HbS e uma Hb anormal, resultante da troca de acido gluta- 
mico pela valina na posigao 6 da cadeia beta do gene da globi- 
na A. A polimerizagao dessa Hb e o determinante primario da 
gravidade da doenga, entretanto, ha outros fatores que contri- 
buem na fisiopatologia da doenga, como mudangas na estru- 
tura e fungao da membrana da celula vermelha, disturbios no 
controle do volume celular, aumento na aderencia ao endote- 
lio vascular e fenomenos inflamatorios cronicos, exacerbados 
por episodios agudos. 2 ’ 4514 

A leucocitose e a inflamagao caracteristica da anemia falci¬ 
forme levam a ativagao leucocitaria, e a molecula de adesao L- 
-selectina do globulo branco promove a adesao do leucocito ao 
endotelio. 0 estado inflamatorio constante ativa as plaquetas 
de modo que suas moleculas de adesao (GP lb-IX) tambem se 
expressam, e proteinas plasmaticas, como o fator de Von Wil- 
lebrand, passam a ter importante papel nesse mecanismo de 
adesao ao endotelio. Durante o estresse inflamatorio, a adesao 
das hemacias SS ao endotelio vascular pode estar ampliada 
como resultado do aumento dessas proteinas plasmaticas e do 
aumento de expressao de VCAM-1. 21416 


A Hb liberada durante a hemolise na anemia falciforme 
consome o oxido nitrico para a sua transformagao em meta- 
-hemoglobina. Assim, a deficiency relativa de oxido nitrico 
tambem tem papel na fisiopatologia da doenga, favorecendo a 
vasoconstrigao. 17 

A associagao desses fatores, ou seja, a polimerizagao da 
HbS, junto com a adesao das hemacias, dos leucocitos e das 
plaquetas e a redugao da biodisponibilidade do oxido nitrico 
contribuem para formagao de microtrombos na circulagao pe- 
riferica, que sao os responsaveis pelo quadro clinico de vaso- 
-oclusao no paciente com doenga falciforme, determinando 
sintomas algicos, acidente vascular cerebral, sindrome toraci- 
ca aguda, osteonecrose, hipertensao pulmonar, ulceras de per- 
nas e toda a sintomatologia caracteristica da doenga. 21416 

Diagnostico clinico 

A gravidade da evolugao clinica da doenga depende dos niveis 
de HbF, da concomitancia de alfa-talassemia e dos haplotipos 
associados ao gene da HbS. Os niveis de HbF estao inversa- 
mente associados com a gravidade da doenga. Assim, o qua¬ 
dro clinico, dependendo do genotipo da doenga, e caracteriza- 
do por episodios de dores osteoarticulares, dores abdominais, 
infecgoes e sintomas respiratorios (taquipneia, dispneia, tosse 
e dor toracica), retardo do crescimento e da maturagao sexual, 
complicagoes oftalmologicas, acidente vascular cerebral 
(AVC) e comprometimento cronico de multiplos orgaos, siste- 
mas ou aparelhos. A maioria dos pacientes com doenga falci¬ 
forme nao costuma apresentar esplenomegalia, pois os repeti- 
dos episodios de vaso-oclusao determinam fibrose e atrofia do 
bago. 2 ’ 4 ’ 518 

As manifestagoes clinicas de maior relevancia da doenga 
estao detalhadas a seguir. 

Crises dolorosas 

Representam as complicagoes mais frequentes da doenga falci¬ 
forme e comumente constituem sua primeira manifestagao. A 
vaso-oclusao e iniciada e mantida por interagoes entre as he¬ 
macias falcizadas, celulas endoteliais e constituintes plasmati- 
cos. A dor aguda e causada por dano tecidual isquemico, resul¬ 
tante da oclusao do leito microvascular por hemacias falcizadas 
durante a crise. Pode ocorrer em qualquer parte do corpo, mas 
sao mais comuns nos ossos longos e no abdome. 2 318 

Smdrome toracica aguda (STA) 

E uma das complicagoes pulmonares agudas que pode deter- 
minar mortalidade e importante morbidade na crianga e no 
adolescente com doenga falciforme. 0 termo STA e utilizado 
para definir urn evento agudo em paciente com doenga falci¬ 
forme, caracterizado pela presenga de febre e/ou sintomas 
respiratorios (taquipneia, dispneia, tosse e dor toracica), 
acompanhado de infiltrado pulmonar recente a radiografia de 
torax. E mais frequente nos pacientes com anemia falciforme 
(HbSS). Representa a 2- causa mais comum de hospitalizagao 
e uma das mais frequentes causas de obito nesses pacientes. 
Sua patogenese e complexa, e a identificagao da causa especi- 
fica e, algumas vezes, dificil de ser estabelecida. 219 
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E um sintoma comum presente em muitas manifestagoes da 
doenga falciforme. Frequentemente pode ser sinal de infecgao 
bacteriana ou estar associada a outras condigoes, como a STA 
e crises vaso-ocluvivas. As infecgoes nesses pacientes sao fre- 
quentes e, geralmente, graves. Constituem causa importante 
de mortalidade, sobretudo nas criangas. Os patogenos mais 
frequentes sao as bacterias encapsuladas, sendo o pneumoco¬ 
co responsavel por mais de 70% das infecgoes. Outros patoge¬ 
nos responsaveis sao estafilococos, neisseria, micoplasma e 
Haemophilus influenzae. As salmonelas podem ser causa de 
infecgao grave alcangando a corrente sangumea pelos fenome- 
nos de vaso-oclusao na microcirculagao intestinal. A infecgao 
ocorre principalmente pelo desenvolvimento da asplenia fun- 
cional (94% dos pacientes apresentam aos 5 anos de idade), 
levando a deficiencia da opsonizagao de bacterias encapsula- 
das. Outro fator predisponente a infecgao nesses pacientes 
sao as areas de infarto tecidual, decorrentes do efeito fisiopa- 
tologico da doenga, que propiciam o surgimento de focos de 
infecgao. Defeitos na ativagao do sistema complemento e defi¬ 
ciencia do zinco tambem sao apontados como fatores predis- 
ponentes a infecgao. 2 ’ 4 ’ 5 ’ 20 ' 22 

Crise de sequestro esplenico aguda (CSE) 

E a 2- causa mais comum de morte em criangas menores de 5 
anos de idade. A etiologia e desconhecida. No entanto, tern se 
observado que as infecgoes virais parecem preceder a maioria 
dos episodios. Na anemia falciforme, a CSE pode ocorrer nos 
primeiros meses de idade, sendo menos frequente apos os 6 
anos. Nos pacientes em que esplenomegalia e persistente 
(HbSC e S-talassemias), a CSE pode ocorrer acima dessa faixa 
etaria. Os sinais clinicos principais dessa sindrome incluem 
aumento subito do bago e redugao intensa da hemoglobina, 
podendo evoluir para choque hipovolemico. 2 ' 523 

Crise aplastica 

No paciente com doenga falciforme, a principal causa de apla¬ 
sia medular eritrocitica e a infecgao pelo eritrovirus humano 
(parvovirus) B19, que acomete principalmente criangas na fai¬ 
xa etaria de 4 a 10 anos, por seu tropismo pelas celulas precur¬ 
sors eritropoeticas. 0 quadro inclui febre variavel, palidez e 
fraqueza, podendo evoluir para falencia cardiaca em conse¬ 
quence da acentuagao da anemia. Observa-se redugao acen- 
tuada dos niveis de hemoglobina e da contagem de reticuloci- 
tos. Trata-se geralmente de um evento transitorio. 2 ' 5 20 

Acidente vascular cerebral (AVC) 

E uma das mais graves complicagoes da doenga falciforme. 
Quando isquemico, resulta de infarto em areas irrigadas pelas 
arterias cerebrais do poligono de Willis. 0 AVC hemorragico, 
mais comum em adultos, responde por 5% dos casos e apre- 
senta mais morbimortalidade. 0 AVC isquemico ocorre princi¬ 
palmente em pacientes com HbSS, sendo raro naqueles com 
HbSC e S/talassemias. A incidence dessa complicagao e de 
11% ate os 18 anos de idade, sendo mais comprometidas as 
criangas a partir dos 3 a 4 anos. As manifestagoes neurologi- 


cas sao predominantemente focais. As recidivas dos AVC pro- 
vocam danos maiores e aumentam ainda mais os indices de 
mortalidade. Pacientes que apresentam sintomas neurologi- 
cos agudos devem sempre ser internados e investigados, prin¬ 
cipalmente se houver febre ou cefaleia, devendo ser excluida a 
possibilidade de meningite. 2 ’ 4 ’ 516 ’ 2425 

Priapismo 

E a eregao persistente e dolorosa do penis, nao acompanhada 
de desejo ou estimulo sexual. Pode ocorrer na doenga falcifor¬ 
me em todas as faixas etarias, sendo mais frequente apos os 10 
anos de idade. Sao descritos dois tipos de priapismo: o de alto 
fluxo (nao isquemico) e o de baixo fluxo (isquemico), mais co¬ 
mum na doenga falciforme. Os corpos cavernosos ficam rigi- 
dos e edemaciados, e o paciente relata dor. Alguns fatores de- 
sencadeantes sao febre, desidratagao, exposigao ao alcool, uso 
de maconha ou cocaina e uso de agentes psicotropicos. 2 ’ 4 ’ 5 ’ 26 27 

Crise hemolftica 

Acontece geralmente apos infecgao, principalmente por Myco¬ 
plasma pneumoniae , ou quando ha associagao com deficiencia 
enzimatica de glicose-6-fostato desidrogenase (G6PD) ou esfe- 
rocitose. Clinicamente, ocorrem piora da palidez por diminuigao 
repentina da Hb e reticulocitose, acompanhada de ictencia. 2 4 ’ 5 

Outras manifestaqoes 

Os pacientes com doenga falciforme podem ainda apresentar 
manifestagoes cronicas em orgaos, como alteragoes cardiopul- 
monares, renais, oftalmologicas, osseas, cutaneas (ulceras de 
perna), no sistema hepatobiliar e no crescimento e no desen¬ 
volvimento. 2 ’ 3 

Diagnostico laboratorial 2 ’ 4 ’ 5 ’ 2829 
0 diagnostico precoce da doenga pelo programa de triagem 
neonatal, aliado aos cuidados multiprofissionais, permitiu re- 
duzir significativamente a morbidade e a mortalidade decor- 
rentes da doenga, alem de propiciar o aconselhamento geneti- 
co para pessoas com trago para hemoglobinas variantes. 

No Brasil, o diagnostico pelo teste de triagem neonatal pas- 
sou a ser obrigatorio em todos os estados desde junho de 2001, 
por meio do Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN). 
Atualmente, a maioria dos programas de triagem neonatal uti- 
liza os metodos de focalizagao isoeletrica ou cromatografia li- 
quida de alta resolugao (HPLC). Todo resultado positivo deve 
ser repetido em mesma amostra para confirmagao. Os casos 
que apresentarem padrao inconclusivo ou duvidoso pela tec- 
nica de escolha devem ser reavaliados por outro metodo, vi- 
sando a aumentar a sensibilidade e a especificidade. Os pa- 
droes de Hb detectados sao descritos na ordem da maior 
concentragao da Hb expressa, por convengao universalmente 
estabelecida, conforme descrito a seguir: 

1. Padrao FA: sem doenga falciforme. Esse fenotipo e expresso 
pela predominance da HbF ao nascimento. Esses pacientes 
nao sao necessariamente normais do ponto de vista hemato- 
logico. Nao tern doenga falciforme, mas podem ter outros dis- 
turbios raros da serie ertitrocitaria. 
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2. Padrao FAS: trago falciforme. 

3. Padrao FSC: doenga SC. 

4. Padrao FSD: doenga SD. 

5. Padrao FS: doenga SS (anemia falciforme), S/beta 0 talassemia 
ou HbS associada a persistence hereditaria da Hb fetal (PHHF). 

6. Padrao FSA: S/beta + talassemia. Em alguns pacientes, a por- 
centagem da HbA e muito pequena e pode resultar em urn fe- 
notipo FS. 0 diagnostico definitivo pode necessitar de avalia¬ 
gao de exames laboratoriais dos pais ou estudo molecular da 
crianga ou repetigao do exame laboratorial da crianga apos 9 
meses de idade. 

0 diagnostico da alfa-talassemia pode ser suspeitado quando 
se encontra a Hb de Bart no teste da triagem neonatal. 

Caso a crianga tenha recebido transfusao sangumea (inclu¬ 
sive intrauterina), e necessaria nova coleta de sangue 3 meses 
apos a ultima transfusao, ou no 6 e mes de vida, quando o perfil 
hemoglobmico geralmente ja esta estabelecido. 

0 diagnostico laboratorial completo da doenga falciforme 
no periodo pos-natal inclui a realizagao de hemograma com 
contagem de reticulocitos, alem da detecgao da HbS e da sua 
associagao com outras fragoes. 

A anemia da DF e normocromica e normocitica. A contagem 
de reticulocitos varia entre 3 e 25%, sendo mais baixa nos pa¬ 
cientes com hemoglobinopatia SC. Na associagao S/PHHF, nao 
ha hemolise. A concentragao basal de Hb, isto e, aquela deter- 
minada com a crianga estavel, varia entre 6 e 12 g/dL, sendo 
mais elevada nas criangas com hemoglobinopatia SC. Valores 
reduzidos do volume corpuscular medio (VCM) e/ou da hemo- 
globina corpuscular media (HCM) podem indicar associagao 
com beta-talassemia (S/beta-talassemia) ou co-heranga de al¬ 
fa-talassemia. E importante descartar a possibilidade de ane¬ 
mia ferropriva e deficiencia nutricional comum em pediatria. A 
leucocitose e urn achado frequente, podendo ocorrer desvio 
para esquerda, mesmo com o paciente fora de crise. E impor¬ 
tante o conhecimento desse dado, principalmente quando da 
avaliagao de processos infecciosos, pois nem sempre e sinal de 
infecgao. 0 grau de leucocitose basal guarda relagao com a gravi- 
dade clinica da doenga, ou seja, quanto mais elevada a leucome- 
tria, mais grave o quadro clinico. A contagem de plaquetas em 
geral esta elevada, podendo atingir mveis de ate 1.000.000/ 
mm 3 . Plaquetopenia pode estar presente nos quadros de hipe- 
resplenismo (doenga SC e na S/beta-talassemia). A presenga 
de hemacias “em foice” e achado classico na DF, mas nos recem- 
-nascidos elas estao ausentes, pelo elevado nivel de HbF, tornan- 
do-se evidentes apos o 1 Q ano de vida. Outros achados incluem 
hemacias em alvo (principalmente na S/beta-talassemia e he¬ 
moglobinopatia SC), corpusculos de Howell-Jolly (refletem hi- 
pofungao esplenica), eritroblastos circulantes (entre 5 e 20%), 
hemacias fragmentadas, policromasia e, mais raramente, esfe- 
rocito. A microscopia de contraste de interference, podem ser 
observadas depressoes intracelulares que revelam perda de fun- 
gao esplenica (quantificagao de hemacias com pits), podendo 
constituir-se em criterio de avaliagao da fungao esplenica. 

A tecnica mais eficaz para detecgao da HbS e da sua associa¬ 
gao com outras fragoes e a eletroforese de Hb em acetato de ce- 


lulose ou em agarose, em pH alcalino (pH variavel de 8 a 9). 
Como certas Hb apresentam migragoes similares em eletrofo¬ 
rese alcalina, eventualmente ha necessidade de se introduzir 
outra tecnica eletroforetica, que se realiza em agarose utilizan- 
do o pH acido. E necessario tambem realizar a dosagem de HbF 
pela desnaturagao alcalina e da HbA2 por tecnica de eluigao. 

Tratamento 

0 aconselhamento genetico, considerando os referenciais da 
bioetica, e urn fator importante na redugao da incidencia da 
doenga. 24 ’ 5 ’ 14 

0 diagnostico e o tratamento precoces da DF contribmram 
para aumentar a sobrevida e melhorar expressivamente a qua- 
lidade de vida dessas pessoas. E importante o pediatra estar 
ciente e alerta para os sinais e sintomas de risco que podem ser 
observados na crianga com doenga falciforme, conforme lista- 
do a seguir: 2 ’ 4 ’ 514 

• aumento subito da palidez; 

• piora subita da icterfcia; 

• distensao abdominal; 

• aumento do bago ou do ffgado; 

• hematuria; 

• priapismo; 

• dor sem resposta ao tratamento; 

• tosse ou dificuldade respiratoria; 

• febre; 

• alteragoes neurologicas (convulsoes, letargia, fraqueza mus¬ 
cular, mudanga de comportamento); 

• impossibilidade de ingerir liquidos, vomitos, diarreia e sinais 
de desidratagao. 

0 risco de infecgao nesses pacientes pode ser diminmdo pelo 
uso de antibioticos profilaticos (penicilina e, nos casos de aler- 
gia, eritromicina) dos 3 meses ate os 5 anos de idade e pela 
imunizagao (incluindo vacinagao contra Streptococcus pneu¬ 
moniae, Haemophilus influenzae tipo B, neisseria, hepatite B e 
influenza). A dose profilatica de penicilina G benzatina e de 
50.000 U/kg/dose, a cada 21 dias. A penicilina oral e utilizada 
na dose de 125 mg, 2 vezes/dia, ate o peso de 15 kg ou ate os 3 
anos de idade; 250 mg, 2 vezes/dia ate o peso de 15 a 25 kg ou 
dos 3 aos 5 anos de idade; e de 500 mg, 2 vezes/dia em crian¬ 
gas com peso maior que 25 kg. Caso o paciente seja alergico a 
penicilina, pode-se utilizar a eritromicina na dose de 20 mg/ 
kg, 2 vezes/dia, por via oral. No entanto, apesar da disponibi- 
lidade das vacinas pneumococicas e contra Haemophilus in¬ 
fluenzae, alem da profilaxia com penicilina, essas criangas sao 
ainda de risco para infecgoes invasivas pelo pneumococo e ou¬ 
tros organismos, principalmente em decorrencia da asplenia 
funcional. Portanto, os pacientes com doenga falciforme e fe¬ 
bre devem ser avaliados e tratados prontamente, visando a re- 
duzir a morbidade e a mortalidade pela maior suscetibilidade 
a infecgoes por organismos encapsulados. 2 ' 514 

Febre 2 - 4 ’ 5 ’ 14 ’ 2122 

Os pacientes com febre deveriam ser avaliados dentro das 4 
horas de inicio do sintoma, identificando e valorizando princi- 
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palmente sinais de instabilidade hemodinamica, grau de pali- 
dez, tamanho do bago, saturagao de oxigenio e presenga de si- 
nais e sintomas neurologicos. A febre deve ser considerada 
como urgencia clinica pelo risco de sepse. 0 uso empirico de 
antibiotico de amplo espectro deve ser considerado. 

A avaliagao laboratorial inicial deve incluir hemograma com¬ 
plete, contagem de reticulocitos e hemocultura. Considerar a 
realizagao de pungao lombar com cultura do fluido espinal, caso 
os sinais menmgeos estejam presentes, ou nos pacientes com 
menos de 1 ano de idade sem foco definido, mesmo sem sinais 
de irritagao menmgea on nas criangas com sinais de toxemia. 
Outros exames laboratoriais ou de imagem devem ser solicita- 
dos de acordo com o quadro clinico de apresentagao ou evoluti- 
vo do paciente. Todos os pacientes menores de 3 anos de idade 
e com temperatura superior a 38,3°C devem ser internados. Os 
pacientes nao hospitalizados devem ser seguidos diariamente. 

Considerando que os pacientes com doenga falciforme con- 
tinuam sendo de risco para bacteriemia pelo Streptococcus 
pneumoniae e pelos organismos que nao podem ser preveni- 
dos pela imunizagao, como Salmonella , Escherichia coli e Sta¬ 
phylococcus aureus , a antibioticoterapia parenteral deve ser 
administrada, mesmo antes dos estudos laboratoriais e de 
imagem estarem prontos. Nesses pacientes, recomenda-se 
utilizar a ceftriaxona, por via parenteral, na dose de 50 a 75 
mg/kg (dose maxima de 4 g/dia). Nas regioes com alta preva¬ 
lence de resistencia antimicrobiana ao S. pneumoniae , doses 
mais elevadas podem ser utilizadas (75 a 100 mg/kg). A van- 
comicina (15 mg/kg endovenoso, dose maxima de 1 g) e geral- 
mente utilizada para pacientes com suspeita de meningite ou 
para os pacientes que apresentem instabilidade hemodinami¬ 
ca. Nos pacientes alergicos a cefalosporina, pode ser adminis¬ 
trada a clindamicina na dose de 10 a 15 mg/kg. 

Nas infecgoes com foco evidente, a antibioticoterapia deve 
ser direcionada. 

Em caso de pneumonia, a associagao com macrolideo deve 
ser considerada, pela incidence aumentada de clamidia e mi- 
coplasma. 

Nos pacientes com doenga falciforme e osteomielite, o pa- 
togeno mais comum e a Salmonella, seguido pelo Staphylococ¬ 
cus aureus e Gram-negativos entericos. Deve ser realizado es- 
quema de cobertura para Staphylococcus aureus e Salmonellas , 
com cefuroxima na dose de 100 mg/kg/dia, visando a obter 
adequada penetragao ossea. 

Na avaliagao da febre, se nao for detectada nenhuma etio- 
logia, os antibioticos devem ser mantidos por 72 horas e sus- 
pensos caso as hemoculturas sejam negativas e o paciente es- 
teja clinicamente estavel. Os pacientes podem receber alta 
apos 72 horas com antibiotico via oral, se estiverem afebris, 
sem toxemia e com nivel de hemoglobina seguro. 

Crise vaso-oclusiva dolorosa 2 ’ 4 ’ 5 ’ 14 ’ 20 
Os principais fatores desencadeantes da crise vaso-oclusiva 
dolorosa sao frio, traumas, esforgo fisico, desidratagao, infec¬ 
goes e hipoxia. Caso o paciente apresente vomitos, devem-se 
garantir a administragao de antiemetico e a hidratagao endo- 
venosa de manutengao. Evitar a hiper-hidratagao porque o pa¬ 


ciente com doenga falciforme tern agua corporal aumentada e 
risco de desenvolver edema agudo de pulmao, principalmente 
os que possuem algum grau de cardiopatia. Nesses pacientes, 
devem ser evitadas as mudangas bruscas de temperatura. As 
articulagoes acometidas devem ser aquecidas. E importante 
efetuar o tratamento imediato e eficaz da dor, mesmo quando 
inicialmente for de leve intensidade, pois a propria dor pode 
levar a piora da crise. Caso nao haja melhora da dor apos 24 
horas da abordagem inicial, o paciente deve ser internado para 
intensificagao do tratamento. 

As normas orientadoras da Organizagao Mundial da Saude 
(OMS) para o tratamento da dor usam uma abordagem em 3 
niveis (leve, moderada e grave). Os diferentes tipos de analge- 
sicos sao classihcados em fungao de cada uma das 3 fases des- 
sa estratificagao. A terapeutica da dor deve ser iniciada no pri- 
meiro nivel e ser gradualmente aumentada caso o controle da 
dor seja insuhciente. Na dor de intensidade leve, usam-se os 
analgesicos convencionais, menos potentes, como a aspirina 
10 mg/kg/dose via oral, a cada 4 horas, dipirona 5 a 10 mg/ 
kg/dose via oral, a cada 6 horas (dose maxima 1 g/dia) e para¬ 
cetamol 10 mg/kg/dose via oral, a cada 6 horas (dose maxima 
1 g/dia), em associagao a anti-inflamatorios (como o ibuprofe- 
no 5 a 10 mg/kg/dia via oral, a cada 6 horas, maximo 2 g/dia). 
Caso o paciente nao melhore apos 3 dias, deve ser investigada 
a causa da persistence da dor e deve ser instituida mudanga 
no tratamento. 

Na dor de intensidade moderada, administram-se analgesi¬ 
cos de potencia intermediaria, designados de opioides fracos. 
Eles atuam na transmissao do sinal de dor, essencialmente na 
fase final, quando ocorre a interpretagao do sinal por parte do 
cerebro. A codema (0,5 a 0,75 mg/kg/dose, a cada 4 horas) e 
urn exemplo, com dose maxima de 60 mg/dia. Tramadol, na 
dose de 0,5 mg/kg, a cada 6 horas, tambem e uma opgao, po- 
rem nao e recomendado para criangas, podendo ser usado em 
adolescentes. Esses dois niveis de farmacos podem ser usados 
em associagao nos casos de gravidade intermediaria. 

Na dor de intensidade grave, utilizam-se analgesicos mais 
potentes, os opioides fortes, sendo o produto de referenda a 
morfina (0,1 a 0,15 mg/kg endovenosa ou subcutanea, a cada 
3 a 4 horas, com maximo de 10 mg/dose). A dose da morfina 
por via oral e de 0,3 a 0,6 mg/kg, a cada 4 horas. Os opioides 
podem ser administrados por varias vias, como oral, subcuta¬ 
nea, intramuscular, endovenosa e transdermica. Os eventos 
adversos incluem nauseas, vomitos, sedagao e depressao res- 
piratoria. Convulsoes podem estar associadas ao uso de opioi¬ 
des, principalmente ao uso prolongado da meperidina. No 
caso de suspeita de intoxicagao do sistema nervoso central 
(SNC) pela morfina, usar como antidoto a nalorfina (0,1 mg/ 
kg/dose endovenosa, intramuscular ou subcutanea). 

Na evidencia de controle insuficiente da dor ou de intole¬ 
rance aos farmacos empregados, podem ser utilizadas ou as¬ 
sociadas outras medicagoes, como antidepressivos, anticon- 
vulsivantes e anti-histaminicos. E importante estar ciente dos 
mecanismos de agoes das medicagoes ao associa-las e manter 
observagao clinica constante do paciente pela possibilidade 
de potencializagao de seus eventos adversos. 
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Apos melhora da dor, e recomendado reduzir as doses do 
analgesico, mantendo-se os intervalos de modo a respeitar a 
meia-vida do farmaco, ate controle adequado e suspensao da 
medicagao. 

Sfndrome toracica aguda 2 ’ 4 ’ 5 ’ 19 ’ 31 
Nos pacientes com STA, deve ser imediatamente iniciada, na 
admissao, a cobertura com antibiotico para infecgao bacteria- 
na. A saturagao de oxigenio medida pela oximetria de pulso 
deve ser institmda. A oxigenoterapia esta indicada para man- 
ter a saturagao de oxigenio > 92%. Inicia-se a antibioticotera- 
pia venosa em doses habituais, em virtude da alta probabilida- 
de de infecgao bacteriana com cefalosporina de 2- ou 3 a 
geragao. Se houver suspeita de Mycoplasma pneumoniae ou 
Chlamydia pneumoniae , acrescentar ao tratamento a eritromi- 
cina, na dose de 30 a 50 mg/kg/dia (maximo de 2 g/dia), por 
via oral, a cada 6 horas, ou claritromicina na dose de 15 mg/ 
kg/dia endovenosa, a cada 12 horas. 

Naqueles pacientes graves, com grande infiltrado pulmo- 
nar ou infiltrado pulmonar progressivo, deve ser considerada a 
adigao de vancomicina para cobertura de bacterias resistentes 
a cefalosporina, como Staphylococcus aureus resistente a me- 
ticilina. 0 paciente deve ser constantemente monitorado com 
oximetria de pulso. 

A transfusao sanguinea para esses pacientes esta indicada 
quando houver piora da taquidispneia, hipoxemia e/ou des- 
saturagao, envolvimento multilobar, queda da Hb > 2 g/dL da 
basal. A fisioterapia respiratoria deve ser iniciada, alem de es¬ 
pecial atengao a sedagao e a depressao respiratoria. A terapia 
broncodilatadora pode ser efetiva em pacientes com sibilancia 
ou doenga obstrutiva das vias aereas a avaliagao inicial. Nao 
elevar a Hb pos-transfusional acima de 10 g/dL, pelo risco de 
hiperviscosidade. Caso a Hb pre-transfusional seja > 11 g/dL, 
realizar transfusao de troca. 

Em pacientes com asma diagnosticada, considerar trata¬ 
mento com broncodilatadores. 0 uso de corticosteroide favo- 
rece o reaparecimento da dor apos o tratamento da STA e deve 
ser empregado com a devida precaugao. 

Crise de sequestro esplenico aguda (CSE) 24 ’ 523 
Na presenga de CSE, esta indicada a hospitalizagao imediata. 
A corregao da hipovolemia com solugoes cristaloides pode ser 
feita, enquanto se aguarda a transfusao de hemacias. Geral- 
mente uma transfusao sanguinea e suficiente, pois a maior 
parte do sangue sequestrado retorna para a circulagao a medi¬ 
da que a esplenomegalia regride, determinando elevagao subi- 
ta da Hb e hemoconcentragao com aumento da viscosidade 
sanguinea, que e fator desencadeante de outras complicagoes, 
como AVC isquemico ou mesmo crises vaso-oclusivas. A es- 
plenectomia deve ser programada apos duas CSE ou apos urn 
primeiro episodio grave, pela alta taxa de recorrencia (50%) e 
mortalidade (10 a 15%). 

As vacinas contra as bacterias encapsuladas devem ser 
atualizadas antes da cirurgia e a antibioticoterapia profilatica 
com penicilina deve ser realizada apos o procedimento. 0 pa¬ 
ciente deve ser sempre encaminhado para o hematologista pe- 


diatrico, que definira a melhor conduta em relagao a indicagao 
de esplenectomia para cada caso. 

Crises aplasticas 24 ’ 520 ’ 32 

0 tratamento consiste de estabilizagao hemodinamica pela 
transfusao de hemacias com monitoragao ate a elevagao dos 
reticulocitos. Geralmente ocorre apos processos infecciosos, e 
as graves estao, na maioria das vezes, relacionadas ao eritrovi- 
rus humano (parvovirus) B19. Essas crises sao geralmente au- 
tolimitadas, com duragao de 7 a 10 dias, e raramente se repe- 
tem. 0 tratamento e sintomatico, e a administragao de 
transfusao de concentrado de hemacias fenotipadas e filtradas 
esta indicada nos casos de descompensagao hemodinamica. 

Acidente vascular cerebral 2 ’ 4 ’ 5 ’ 16 ’ 24 
No paciente com doenga falciforme que apresente AVC, o trata¬ 
mento do seu episodio agudo deve ser realizado em regime 
hospitalar. Os pacientes com sintomas sugestivos precisam ser 
submetidos a avaliagao neurologica imediata, bem como exa- 
mes de imagem, como RM ou tomografia computadorizada 
(TC) cerebral ou arteriografia, com os cuidados previos neces- 
sarios aos procedimentos com contrastes. A transfusao sim¬ 
ples ou a de troca, dependendo do nivel de Hb no momento do 
evento, deve ser iniciada imediatamente. Se o hematocrito (Ht) 
estiver < 30%, orienta-se transfundir concentrado de hemacias 
10 mL/kg. Se o Ht estiver > 30%, deve-se realizar a exsanguino- 
transfusao parcial, mantendo-se a Hb em torno de 10 g/dL. Os 
pacientes devem ser mantidos no regime cronico de transfusao 
para redugao do nivel de HbS para menos de 30% durante os 
primeiros 2 anos de terapia. Caso o paciente se mantenha bem 
apos esse periodo, a HbS pode ser mantida < 50%. 

Nos pacientes com doenga falciforme, esta indicada a reali- 
zagao de Doppler transcraniano anualmente a partir dos 2 
anos de idade, visando a detectar os pacientes com risco para 
desenvolver o primeiro AVC. Esta indicado o regime cronico 
de transfusao sanguinea para aqueles individuos que apresen- 
tem a velocidade do fluxo sanguineo nas principais arterias ce- 
rebrais do poligono de Willis > 200 cm/segundo, visando a 
prevengao primaria do AVC. Cerca de 46 a 90% dos pacientes 
nao tratados apresentam risco de recorrencia do AVC. 

Transfusoes sanguineas 24 ’ 5 ’ 3334 
A anemia cronica nao e, por si so, indicagao de transfusao san- 
guinea para os pacientes com doenga falciforme. As transfusoes 
sanguineas estao indicadas sob circunstancias especiais e em 
todas as situagoes em que a anemia determine repercussoes cli- 
nicas, como: na queda da Hb de 2 g/dL ou mais do valor basal 
com repercussao hemodinamica, na crise aplastica, no seques¬ 
tro esplenico, na STA, na hipoxia cronica, no cansago e dispneia 
com Hb abaixo do nivel basal e na falencia cardiaca. 0 volume 
de hemacias a ser transfundido e de 10 a 15 mL/kg, e a Hb alvo 
pos-transfusional deve estar em torno de 10 g/dL. Deve-se dar 
preferencia pela utilizagao de hemacias deleucotizadas (origi- 
nadas a partir do uso de filtros para a remogao de leucocitos), 
com triagem negativa para HbS e fenotipadas (para evitar a aloi- 
munizagao eritrocitaria). Existem situagoes nas quais a exsan- 
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guinotransfusao parcial e preferivel, por possibilitar a redugao 
da HbS e da hiperviscosidade, como no AVC e na STA. 

Pacientes com anemia falciforme submetidos a anestesia ge- 
ral para realizagao de cirurgias eletivas devem realizar transfu- 
soes simples de concentrado de hemacias, ou exsanguinotrans- 
fusao ou transfusao de troca, visando a prevenir complicagoes 
que podem ocorrer durante o procedimento, como hipoxia, hi- 
poperfusao, estase e acidose metabolica. A Hb deve ser mantida 
em torno de 10 g/dL, e a porcentagem de HbS, reduzida. Em ci¬ 
rurgias de urgencia, a transfusao simples pode ser utilizada. Ci¬ 
rurgias pequenas, sem anestesia geral, nao necessitam de trans¬ 
fusao, pois as complicagoes sao raras. 

Priapismo * 1 2 ’ 4 ’ 5 6 7 8 ’ 27 

0 diagnostico e clinico. A ultrassonografia com Doppler pode 
confirmar a redugao ou a ausencia de fluxo sanguineo na arteria 
cavernosa, assim como o estudo gasometrico, por meio da aspi- 
ragao do corpo cavernoso, que mostrara pH acido e hipoxemia. 

A informagao educacional e ferramenta importante, tanto 
no esclarecimento do priapismo quanto na complicagao da 
doenga e na orientagao das medidas domiciliares na sua ocor- 
rencia. 0 tempo de instituigao do tratamento e determinante 
para o prognostico dos pacientes, pois o priapismo pode levar 
a alteragoes irreversiveis, causando disturbios sexuais, como 
impotencia. 0 tratamento objetiva reverter as eregoes indese- 
javeis, aliviar a dor e preservar a fungao sexual. Nos episodios 
agudos, estao recomendados banhos mornos, hidratagao oral, 
esvaziamento da bexiga, analgesicos e exercicios fisicos (ca- 
minhada). Caso nao haja melhora em poucas horas (maximo 
de 2 horas), o paciente deve ser hospitalizado para hidratagao 
e analgesia endovenosas, alem do uso de ansioliticos e oxige- 
noterapia, se necessario. Se, apos 4 horas, o quadro persistir, 
deve-se solicitar a avaliagao de urologista para realizar medi¬ 
das anestesicas e cirurgicas (pungao dos corpos cavernosos, 
drenagem sangufnea por shunts ou por operagoes abertas). 

A exsanguinotransfusao vem sendo questionada pela au¬ 
sencia de evidences de eficacia e pelo risco de ocorrencia da 
sindrome de Aspen (indugao de AVC) em pacientes com ane¬ 
mia falciforme que receberam transfusao para o tratamento de 
priapismo. 

Transplante de celula-tronco hematopoetica 

(TCTH) 2 ’ 4 ’ 5 ’ 20 ’ 32 

A unica terapia que permite a cura da doenga falciforme e o 
TCTH alogenico utilizando, como doador, irmao HLA (antige- 
nos leucocitarios humanos) compativel e nao afetado, poden- 
do o doador ser portador de trago falciforme. Entretanto, al- 
guns fatores devem considerados na indicagao do TCTH, 
como o risco do procedimento, a doenga do enxerto versus 
hospedeiro, a mortalidade e a morbidade do TCTH. A indica¬ 
gao de TCTH nesses pacientes, portanto, deve ser restrita a ca- 
sos cuidadosamente selecionados. 

Outros medicamentos 2 ’ 3 ’ 4 ’ 25 ’ 36 

Inumeros estudos tern descrito o uso de hidroxiureia em pes- 

soas com doenga falciforme, conduzindo a melhora clinica e 


hematologica pela redugao da incidencia de episodios vaso- 
-oclusivos. A hidroxiureia promove elevagao no nivel de HbF 
(em cerca de 60% dos pacientes tratados), eleva a taxa de Hb, 
do VCM e reduz o numero de reticulocitos. Outra resposta fa- 
voravel desse agente terapeutico tern sido a diminuigao da ex- 
pressao de moleculas de adesao, bem como a promogao da di¬ 
minuigao das proteinas receptoras localizadas nas celulas 
endoteliais, diminuindo a adesao vascular e contribuindo, 
desse modo, para a redugao das crises vaso-oclusivas. Essa 
medicagao deve ser prescrita e controlada pelo hematologista 
pediatrico. 

Os medicamentos quelantes de ferro (desferoxamina, defe- 
rasirox ou deferiprona) estao indicados na sobrecarga de ferro 
secundaria as transfusoes sangumeas. 

A suplementagao com acido folico (1 mg/dia) por via oral e 
recomendada. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Definir hemoglobinopatias. 

• Descrever a fisiopatologia e a epidemiologia das 
hemoglobinopatias. 

• Identificar o diagnostico clinico e laboratorial das 
hemoglobinopatias. 

• Interpretar os padroes de hemoglobina detectados 
pelo programa de triagem neonatal para doenga 
falciforme. 

• Tratar as complicagoes agudas das hemoglobinopatias. 

• Reconhecer a importancia do diagnostico precoce das 
hemoglobinopatias e do aconselhamento genetico, 
considerando os referenciais da bioetica. 
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LI NFO NO DO MEG ALIAS 
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Introdugao 

As linfonodomegalias (aumento dos linfonodos) localizadas 
ou disseminadas sao caracteristicas de uma enorme gama de 
patologias em pediatria. Aparecem em doengas do sistema 
imunologico, fazem parte frequente das patologias infeccio- 
sas e de varias doengas neoplasicas. Sao frequentes em crian- 
gas e, na maioria das vezes, sao decorrentes de respostas 
passageiras a infecgoes benignas. Portanto, a palpagao de 
linfonodos nas regioes cervical, axilar e inguinal e frequente 
em criangas. 1 

E menos evidente no periodo neonatal, pois o tecido linfa- 
tico aumenta progressivamente de volume com a exposigao a 
antigenos que acontece durante a infancia. 

Os linfonodos sao unidades anatomicas encapsuladas, de 
estrutura altamente organizada e distribuidas ao longo dos va- 
sos linfaticos. Estima-se que existam pelo corpo humano cer- 
ca de 500 linfonodos, com diametros variados, principalmen- 
te nas regioes da cabega e pescogo, occipitais, auriculares, 
submandibulares, axilares, supraclaviculares, inguinais e epi- 
trocleares. 2 Assim, a idade e a localizagao anatomica sao im- 
portantes na avaliagao clinica. Sao considerados normais, nas 
criangas ate 12 anos de idade, linfonodos de ate 1,5 cm na re- 
giao inguinal, de ate 0,5 cm na regiao epitroclear e de ate 1 cm 
nas demais regioes. 12 

Os mecanismos de aumento dos linfonodos sao prolifera- 
gao de linfocitos e histiocitos (estimulo antigenic) e infiltra- 
gao por celulas extrinsecas. 3 

Distinguir urn linfonodo inflamatorio de urn neoplasico 
pode ser urn desafio para o pediatra, e o grande dilema e saber 
quando biopsiar para diagnostic. 

As criangas possuem mais tecido linfoide que os adultos, e 
nelas a resposta linfoide e muito mais rapida e mais exacerba- 
da que no adulto. 

Considera-se linfonodomegalia suspeita o aumento de urn 
nodulo linfatico maior que 1 cm, em mais de urn local anato¬ 
mic; os linfonodos epitrocleares com mais de 0,5 cm; e o lin¬ 
fonodo inguinal quando maior que 1,5 cm. 2 


Abordagem diagnostics 

0 pediatra deve, por meio de exame fisico detalhado, classifi- 
car a linfonodomegalia em localizada ou disseminada. 0 com- 
prometimento linfonodal e chamado de localizado quando 
apenas uma cadeia esta comprometida ou ate duas contiguas, 
e disseminado quando se verifica aumento de linfonodos em 
cadeias nao contiguas, acima e abaixo do diafragma, frequen- 
temente associados a hepato e/ou esplenomegalias. 3 Por 
exemplo, as linfonodomegalias localizadas aparecem mais fre- 
quentemente em processos bacterianos agudos (adenite bac- 
teriana), no entanto, podem ser a primeira manifestagao de 
urn linfoma ou ainda de urn tumor solido, de urn processo tu- 
berculoso, etc. As linfonodomegalias disseminadas estao cor- 
relacionadas a processos virais diversos, infecgoes bacterianas 
sistemicas, doengas inflamatorias imunologicamente media- 
das e doengas neoplasicas, como as leucemias 2 ’ 3 (Tabelas 1 a 5). 

Tabela 1 Doengas inflamatorias imunomediadas 
Lupus eritematoso sistemico 
Artrite reumatoide juvenil 

Doenga do soro (ganglios regridem apos o exantema) 


Tabela 2 Doengas cronicas granulomatosas 

Doenga da arranhadura de gato 

Micobacteria atipica 

Mycobacterium tuberculosis 

Sarcoidose 


Tabela 3 Doengas infecciosas sistemicas 
Nao exantematicas Exantematicas 

Bacteriana Escarlatina 

Tuberculose Rubeola 

Sifilis Sarampo 

Toxoplasmose 

Citomegalovirus, virus da imunodeficiencia 
humana (HIV), virus Epstein-Barr (EBV) 

Malaria 
Febre tifoide 
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Tabela 4 Linfonodomegalias generalizadas por 
processos neoplasicos 

Leucemias 

Linfomas 

Neuroblastomas 

Doenga de celulas de Langerhans 


Tabela 5 Linfonodomegalias generalizadas por outras 
causas 

Complicagoes pos-difenil-hidantoina 

Anemia hemolitica autoimune 

Doengas de deposito (Gaucher e Niemann-Pick) 

Doenga hemofagocitica hereditaria e doenga hemofagocitica 
secundaria 


Quanto as linfonodomegalias localizadas ou regionais, o 
pediatra deve obrigatoriamente verificar se existe uma causa 
especifica na regiao que explique a linfonodomegalia. E im- 
portante que se tenha claro as diferentes areas de drenagem 
correspondentes as diferentes regioes linfonodais 1-3 (Tabela 6). 

Outros fatores importantes no julgamento 
clinico 1-5 

l. Presenga ou nao de sintomas sistemicos: febre e sua duragao. 
Febre por mais de 7 dias com linfonodomegalia localizada ou 
disseminada deve chamar a atengao do pediatra para doengas 
mais graves, como neoplasias (linfomas), doengas do sistema 
imunologico (lupus eritematoso sistemico), tuberculose, etc. 
Outros sintomas associados, como perda de peso, sudorese 
profusa e prurido, indicam a necessidade de diagnostic dife- 
rencial com neoplasias e tuberculose. 


Tabela 6 Correlagao da localizagao com a etiologia 


Regiao 

Drenagem 

Patologias mais frequentes 

Occipitais 

Couro cabeludo 

Patologias do couro cabeludo 

Submaxilares, 
submentonianos, cervicais 

Mucosas e labios, dentes, gengivas e lingua 

Gengivoestomatite herpetica, outras infecgoes da 
cavidade oral e da orofaringe, linfomas 

Supraclaviculares 

A direita: drenam mediastino 

A esquerda: drenam abdome 

Linfomas, tuberculose, histiocitose 

Mediastinais e hilares 

Pulmao e mediastino 

Fibrose cistica 

Tuberculose: 86% unilateral 

Bilaterais com calcificagoes 

Eritema nodoso 

Histoplasmose 

Coccidioidomicose 

Sarcoidose 

Pneumoconiose 

Neoplasicos: 

Linfoma nao Hodgkin ou leucemias T 

Doenga de Hodgkin 

Ganglioneuroma/neuroblastoma de mediastino 
posterior 

Outros: 

Cistos de duplicagao esofagica 

Broncogenicos e pericardio 

Teratomas, cisto dermoide 

Bocio subesternal 

Axilares 

Maos, bragos, parede toracica, inflamagoes 
ou infecgoes locais, parede abdominal lateral 
superior, parte da mama 

Artrite reumatoide: maos e punhos 

Doenga da arranhadura de gato 

BCG do deltoide 

Tumores de partes moles 

Linfomas 

Epitrocleares 

Extremidades inferiores 

Infecgoes locais graves 

Tumores das extremidades 

Inguinais 

Escroto e penis, vulva e vagina, pele do baixo 
abdome, perineo e regiao glutea, parte inferior 
do canal anal, extremidades inferiores 

Linfogranuloma venereo 

Apendicite 

Infecgao urinaria 

Linfomas e tumores de partes moles 

Massas nao ganglionares: hernias, lipomas, 
aneurismas, testiculo, ovario ou bago ectopico, 
endometriose 

lliacos 

Pelve, genitalia interna e bexiga 

Infecgoes 

Rabdomiossarcoma 

Tumores germinativos 

Popliteos 

Extremidades inferiores 

Infecgoes locais graves 

Tumores das extremidades 

Abdominais/pel vicos 

Extremidades inferiores, pelve, orgaos 
abdominais 

Infecgoes a distancia 

Adenite mesenterica 

Linfomas e neuroblastomas 





















LI NFO NO DO MEG A LI AS • 1603 


2. Caracteristicas do linfonodo: linfonodos elasticos, moveis, in- 
dolores, de tamanho nao maior que 2 a 3 cm sao frequente- 
mente reacionais. Linfonodos duros, elasticos, pouco doloro- 
sos, aderidos a pianos profundos, coalescentes com outros 
linfonodos, frequentemente gerando uma massa maior que 4 
cm, sao caracteristicas das neoplasias principalmente linfomas 
(doenga de Hodgkin e, menos frequentemente, linfoma nao 
Hodgkin). Linfonodos dolorosos, com sinais flogisticos (calor 
e/ou rubor), pouco aderidos a pianos profundos e mais fre¬ 
quentemente unicos sao sugestivos de processo bacteriano. 
Deve-se verificar tambem a presenga ou ausencia de supuragao. 

3. Local ou locais de comprometimento e a associagao com a 
drenagem dos linfonodos: sao considerados patologicos e nao 
reacionais os linfonodos retroauriculares, supraclaviculares, 
epitrocleares, popliteos, mediastinais e abdominais. Linfono¬ 
dos nessas regioes devem ser pesquisados. 

4. Idade: a maior ou menor valorizagao do linfonodo depende 
tambem da idade do paciente. Os linfonodos normalmente 
nao sao palpados nos recem-nascidos e atingem tamanho 
consideravel com 1 ano de idade, aumentando ate a puberda- 
de. Sao comuns na adolescencia e adultos jovens. Apos 40 
anos de idade, sao geralmente tumorais. 

Investigagao complementar 

Hemograma completo, bioquimica, fungoes renal e hepatica, 
desidrogenase latica (DHL) e acido urico podem ser inicialmen- 
te solicitados. 0 hemograma pode orientar para a suspeita de 
urn quadro infeccioso. Se bacteriano, pode ser observada leuco- 
citose com neutrofilia; se viral, ha predominio de linfocitos com 
atipias, desde que as demais series, vermelha e megacariocitica, 
estejam normais. Sempre que o hemograma mostrarbicitopenia 
ou pancitopenia, deve-se pensar em doenga comprometendo a 
medula ossea. A bioquimica e importante para avaliar a presen- 
ga de uma doenga sistemica ou de urn quadro de linfonodome- 
galia localizada. A DHL e uma enzima intracelular que aumenta 
em todos os processos em que haja lise celular. A elevagao da 
DHL associada a linfonodomegalias deve orientar para o diag¬ 
nostic de sindromes hemoliticas e/ou morte celular esponta- 
nea (neoplasias agressivas, como leucemias e linfomas). 0 acido 
urico, por sua vez, e encontrado em quantidade elevada nas ce- 
lulas neoplasicas e pode estar aumentado no momento do diag¬ 
nostic das linfonodomegalias por linfomas e/ou leucemias. 3 6 

Exames adicionais, na dependencia do quadro clinic, in- 
cluem: 3 ’ 6 

• sorologias para toxoplasmose, mononucleose, citomegalovi- 
rus, HIV; 

• intradermorreagao ou teste de Mantoux (PPD); 

• radiografia de torax posteroanterior (PA) e perfil; 

• ultrassonografia abdominal e do linfonodo com Doppler. 

Se houver alteragoes hematologicas concomitantes, pensar na 
possibilidade de diagnostic por pungao de medula ossea. 3 6 

Sinais de alerta para a necessidade de biopsia 2 

• Presenga persistente e inexplicavel de febre e/ou perda de 
peso e/ou sudorese noturna; 


• linfonodomegalia generalizada e hepato e/ou esplenomega- 
lia; 

• ganglios aderidos a pianos profundos ou a pele, de crescimen- 
to rapido, coalescentes e endurecidos; 

• localizagao supraclavicular ou de mediastino; 

• aumento progressivo do ganglio ou sua nao regressao em 4 se- 
manas ou mais; 

• ganglios de tamanho maior que o inicial, apos 2 semanas de 
uso de antibiotics; ganglios que nao diminuem de tamanho 
apos 4 a 6 semanas ou que nao retornam ao tamanho normal 
em 8 a 12 semanas, principalmente se associados a novos si¬ 
nais e/ou sintomas; 

• investigagao laboratorial: negativa, e o ganglio se mantem por 
mais de 8 semanas. 

As linfonodomegalias de cabega e pescogo, com sinais infla- 
matorios associados, estao frequentemente associadas a cau- 
sas bacterianas, como Staphylococcus aureus e Streptococcus 
beta-hemolitico. 0 pediatra pode realizar teste terapeutico 
com amoxicilina ou cefalosporina. Outras causas infecciosas 
de aumento de linfonodos cervicais incluem doenga da arra- 
nhadura de gato, micobacterias nao tuberculosas, toxoplas¬ 
mose, virus Epstein-Barr, citomegalovirus ou HIV. 1 

Aumento isolado de linfonodos supraclaviculares em geral 
reflete doenga transportada pelos ductos toracicos do abdome, 
se do lado esquerdo (nodulos de Virchow) e do torax, se do 
lado direito. 1 

A linfonodomegalia mediastinal esta, na maioria das vezes, 
relacionada a uma doenga mais grave. Bower et al. mostraram 
que, de 173 casos de massa mediastinal, 41% eram neoplasias. 
Na Universidade de Minnesota, de 68 massas de mediastino 
anterior, 43% eram doenga de Hodgkin, 25% linfoma nao 
Hodgkin, 17% leucemias e 9% histoplasmose. 5 

0 linfonodo escolhido para biopsia deve ser o maior e mais 
significativo. 0 ideal e que essa biopsia seja feita em urn centro 
especializado para que o material seja pesquisado na forma 
mais completa possivel, incluindo anatomopatologia, imuno- 
-histoquimica, culturas para aerobios, anaerobios e fungos. 0 
linfonodo principal deve, sempre que possivel, ser retirado in- 
teiro para que o patologista possa analisar sua estrutura com¬ 
pleta. 1 ’ 3 ’ 4 

Indicar biopsia de linfonodo se: 

• historia e exame fisico sugerem neoplasia; 

• linfonodomegalia maior que 2,5 cm na ausencia de sinais de 
infeegao; 

• linfonodomegalia persistente ou em progressao; 

• ausencia de redugao do linfonodo apos 2 semanas de antibio- 
ticoterapia; 

• linfonodomegalia supraclavicular. 

Conduta para linfonodos nao associados 
a fatores de risco 

Sempre que existir a presenga de sinais flogisticos, o pediatra 
pode realizar o teste terapeutico com antibiotics, mas deve 
manter observagao com controle seriado ate o desapareci- 
mento. Sugere-se que o profissional mega com regua e mar- 
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que todos os diametros e a localizagao do linfonodo, e biopsiar 
em caso de: crescimento progressivo e nao regressao em 8 se- 
manas. 3 ’ 5 

Inicialmente, a observagao rigorosa e a conduta recomen- 
davel, assim como o uso de analgesicos e calor local a cada 4 
horas, o que pode, algumas vezes, auxiliar na resolugao do pro- 
cesso. Quando a linfonodomegalia sugere processo bacteriano, 
em fungao do achado da tumefagao, de eritema na pele, de dor 
local e de febre, a hipotese de foco bacteriano deve ser conside- 
rada e indicada antibioticoterapia. Entre os antimicrobianos 
recomendados, citam-se as penicilinas, as cefalosporinas ou a 
eritromicina, por um periodo de 7 a 14 dias, nas doses usuais 
utilizadas em pediatria. Nesses casos, o hemograma completo 
com a velocidade de hemossedimentagao (VHS) pode auxiliar 
no acompanhamento. Se houver presenga de fistulizagao ou 
necessidade de drenagem cirurgica, a pesquisa do agente etio- 
logico deve ser realizada. A observagao clinica, associada ou 
nao a investigagao laboratorial, esta indicada em criangas com 
linfonodomegalia localizada, movel, nao coalescente, indolor, 
sem sinais flogisticos locais, nao associada a queixa de ema- 
grecimento e a febre persistente. Muitas vezes, nesses casos, a 
linfonodomegalia esta relacionada a hiperplasia reativa, na 
qual, geralmente, ocorre a regressao espontanea. 2 ’ 35 

0 pediatra e o principal responsavel pelo diagnostico preco- 
ce e pelo encaminhamento da crianga para centros competen- 
tes para diagnostico preciso. 

Outros recursos diagnosticos 

1. Ultrassonografia: pode ser util nos casos agudos para diferen- 
ciar lesoes supurativas ou nao supurativas, tecidos moles ou 
lesoes cisticas. Caracteristicamente na doenga de Kawasaki, a 
aparencia do linfonodo a ultrassonografia e de um “cacho de 
uva”, sendo que esse achado pode ser util no diagnostico dife- 
rencial com doengas bacterianas. 1 ’ 3 ’ 7 

2. Pungao aspirativa por agulha: pungao e aspiragao do conteu- 
do de um linfonodo com sinais flogisticos ou com suspeita de 
infecgao pode ser realizada visando a coleta de material para 
cultura e pesquisa direta. Deve ser solicitada cultura para bac- 
terias aerobicas, anaerobicas e micobacterias. Pesquisa e cul¬ 
tura para fungos devem ser incluidas nas lesoes unilaterais 
cronicas. A analise citologica tambem e util em sugerir malig- 
nidade, mas, na suspeita de neoplasia, a biopsia excisional e 
mandatoria. Importante ressaltar que a pungao aspirativa 
pode ocasionar uma fistula, principalmente se houver supu- 
ragao tuberculosa. Essa complicagao deve considerada ao se 
indicar esse procedimento. 1 ’ 8 

3. Biopsia e aspirado de medula ossea: indicados em caso de 
suspeita de leucemia ou linfoma. 3 

Tratamento 

Nos casos pertinentes, pode ser indicada a farmacoterapia 
descrita a seguir. 9 

Antibioticoterapia via oral 

• Azitromicina: > 6 meses: 10 mg/kg dose inicial; apos, 5 mg/ 
kg/dia por3a4dias; 


• cefuroxima: 20 a 30 mg/kg, divididos a cada 12 horas; 

• cefalexina: 25 a 50 mg/kg, divididos a cada 6 horas; 

• claritromicina: 15 mg/kg, divididos a cada 12 horas; 

• clindamicina: 10 a 20 mg/kg, divididos a cada 6 horas; 

• eritromicina: 30 a 50 mg/kg, divididos a cada 6 horas. 

Anti-inflamatorios nao hormonais via oral 

• Ibuprofeno: 5 a 10 mg/kg, divididos a cada 6 ou 8 horas (ma- 
ximo 1.200 mg/dia); 

• nimesulida: 50 a 100 mg, divididos a cada 12 horas (criangas 
maiores del2anos); 

• naproxeno: 5 a 7 mg/kg, divididos a cada 8 ou 12 horas. 

Consideragdes finais 

Linfonodomegalias sao frequentes na infancia e, apesar da 
etiologia benigna e transitoria na maioria dos casos, o diag¬ 
nostico correto e fundamental para o tratamento de doengas 
infecciosas ou malignas. 

0 exame fisico completo e a historia clinica sao, na maioria 
dos casos, suficientes para elaborar a suspeita diagnostica. 

Cabe ao pediatra o diagnostico precoce e o encaminhamen¬ 
to da crianga para centros competentes para diagnostico pre¬ 
ciso, quando necessario. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer que as linfonodomegalias sao frequentes 
na crianga e que a realizagao da historia clinica e do 
exame fisico detalhado e importante. 

• Saber que na avaliagao das linfonodomegalias devem 
ser considerados a idade do paciente, a presenga de 
sinais/sintomas sistemicos, a localizagao anatomica e o 
tamanho do linfonodo. 

• Identificar os mecanismos de aumento dos linfonodos 
e a correlagao da localizagao com a etiologia. 

• Definir linfonodomegalia localizada e disseminada. 

• Apontar a abordagem diagnostica e a terapeutica 
inicial. 

• Identificar os sinais de alerta para necessidade de 
biopsia. 
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CAPITULO 14 


HEMOTERAPIA EM 
PEDI ATRIA 


Celia Martins Campanaro 
Isa Menezes Lyra 
Liane Esteves Daudt 


Introdupao 

Pacientes em situagoes de risco e com necessidade de suporte 
hemoterapico tornam-se cada vez mais frequentes em pedia- 
tria. 0 conhecimento da pratica hemoterapica clinica faz-se 
cada vez mais necessario, respeitando as peculiaridades das 
diferentes faixas etarias. 

Os hemocomponentes sao separados por meios fisicos a 
partir da coleta de sangue de doadores voluntaries. Os hemo- 
derivados sao compostos preparados de forma industrial a par¬ 
tir de pool de doadores e passam por processos de inativagao 
viral, visando a redugao do risco da transmissao de doengas. 12 

0 processo de doagao de sangue inicia com a entrevista de 
candidatos a doagao, associada aos testes sorologicos obriga- 
torios, para o virus da imunodeficiencia humana adquirida 
(HIV), sifilis, hepatites B e C, virus linfotropico humano tipo I 
e II (HTLVI e HTLVII) e doenga de Chagas, alem da triagem 
de alteragoes de enzimas hepaticas e anemia. 13 ’ 4 

Apesar de todos os cuidados e controles no preparo de he¬ 
mocomponentes e hemoderivados, sempre devem ser ponde- 
rados o risco e o beneficio do procedimento, bem como as dife- 
rengas fisiologicas entre as diversas fases do desenvolvimento 
da crianga, do periodo intrautero a adolescencia. 13 

Principios gerais 5-8 

1. A indicagao de transfusoes deve considerar parametros clini- 
cos, evitando adotar limites exclusivamente laboratoriais. 

2. Sempre considerar a possibilidade de utilizar terapia alterna- 
tiva a transfusao. 

3. Observar que a prescrigao medica tern validade de 24 horas. 

4. A identificagao segura do paciente deve sempre ser verificada. 

5. Sempre conferir a identificagao no rotulo do hemocomponen- 
te: nome do paciente, grupo sanguineo ABO e Rh e realizagao 
dos testes de compatibilidade pre-transfusionais, alem da 
prescrigao do dia. 

6. Nao adicionar medicamentos a hemocomponentes durante a 
infusao. 


7. Nao realizar infusao do hemocomponente em paralelo na 
mesma linha venosa. Excegao: solugao de cloreto de sodio 
0,9% em casos excepcionais. 

8. Observar o paciente durante toda a transfusao, principalmen- 
te nos primeiros 10 minutos, e registrar qualquer sintoma ou 
sinal adverso. No caso de indicio de qualquer reagao transfu- 
sional, deve-se suspender a transfusao imediatamente, tomar 
as medidas terapeuticas imediatas e notificar a agenda trans- 
fusional. 

9. Se houver indicagao para aquecimento do sangue antes da 
transfusao, utilizar aquecedores especificos dotados para esse 
fim. 

Indicates de hemocomponentes 
diferenciados 134 

Irradiados 

A irradiagao de hemocomponentes tern por objetivo limitar a 
proliferagao de linfocitos T e, em consequencia, prevenir a 
doenga do enxerto versus hospedeiro transfusional. Pode ser 
aplicada em concentrado de plaquetas e hemacias. 

IndicaQoes 

Transfusao intrauterina e recem-nascidos (RN) que foram a 
ela submetidos; exsanguinotransfusao; prematuridade; RN 
com peso de nascimento inferior a 1.200 g; RN em uso de oxi- 
genagao por meio de membrana extracorporea (ECMO); por- 
tadores de imunodeficiencias congenitas; pacientes candida¬ 
tos ou ja submetidos a transplantes de orgaos solidos ou de 
celula-tronco hematopoetica (TCTH); pacientes em quimiote- 
rapia ou tratamento imunossupressor; e receptores de hemo¬ 
componentes obtidos a partir de doadores aparentados. 

Hemacias lavadas 

Sao utilizadas na prevengao de reagoes alergicas graves, me- 
diadas por proteinas circulantes e do complemento e na ne¬ 
cessidade de retirar o excesso de citrato e potassio. 



HEMOTERAPIA EM PEDIATRIA • 1607 


Indicagoes 

Pacientes hipercalcemicos, com baixa tolerancia a sobrecarga 
de potassio; portadores de deficiencia de IgA; podem ser utili- 
zadas em neonatos e em transfusoes intrauterinas. 

Leucorreduzidos (deleucotizados ou filtrados) 
Tem por objetivo a remogao de leucocitos e, consequentemen- 
te, a diminuigao do risco de sensibilizagoes pelo HLA. Podem 
ser aplicados a hemacias e plaquetas. Para serem considera- 
dos eficazes, deve reduzir a concentragao de leucocitos em va- 
lores inferiores a 5 x 10 6 . 

IndicaQdes 

Prevengao de reagoes febris nao hemohticas em pacientes 
com indicagoes de transfusoes multiplas; candidatos a trans- 
plantes de orgaos solidos e celulas-tronco hematopoeticas; 
pacientes com sorologias citomegalovfrus (CMV)-negativos 
ou desconhecidos; gestantes CMV-negativos; imunossuprimi- 
dos e transfusoes intrauterinas. 

Hemacias fenotipadas 

Indicadas em portadores de doengas com necessidade de 
transfusao de concentrado de hemacias regulares, por toda a 
vida ou em longo prazo, como talassemicos em hipertransfu- 
sao, portadores de doenga falciforme e anemias por falencia 
medular. A identificagao de maior numero de antigenos, alem 
do sistema ABO e Rh, priorizando-se os mais imunogenicos, 
busca reduzir a chance de alossensibilizagao e reagoes trans- 
fusionais. 1 ’ 4 ’ 8 ’ 9 

Indicagoes de transfusao de 
hemocomponentes em pediatria 

Concentrado de hemacias 

A transfusao de concentrado de hemacias (CH) em pediatria 
visa a corregao de hipoxia tecidual, causada por baixos mveis 
de hemoglobina (Hb). As bolsas de CH apresentam hematocri- 
to entre 65 e 75% e durabilidade entre 35 e 42 dias, de acordo 
com o tipo de anticoagulante utilizado. A dose recomendada 
em cada transfusao e de 10 a 15 mL/kg (eleva 2 a 3 g/dL de Hb). 

0 RN a termo possui Hb de 15 a 18 g/dL ao nascimento, 
passa por redugao fisiologica no 2 e e 3 e meses de vida, chegan- 
do a Hb de 10 g/dL, volta a eleva-la a 11 g/dL apos os 6 meses 
de idade e alcanga valores iguais aos adultos na adolescencia. 

Mudangas fisiologicas acompanham a transigao do prema- 
turo, RN a termo (de 0 a 28 dias de vida), lactente jovem, ate 4 
meses e apos os 4 meses ate o 2 e ano de vida e a adolescencia. 
Diferem quanto a dosagem de Hb, volemia e resposta fisiologi¬ 
ca a hipovolemia, hipoxia e maturidade do sistema imunologi- 
co. As variagoes ocorrem de forma mais sensivel ate os 4 me¬ 
ses de vida, o que justifica a divisao de indicagoes 
transfusionais em dois grandes periodos, antes e apos os 4 
meses de vida. 

As criangas menores de 4 meses requerem tipagem ABO e 
Rh (com anti-D) apenas com tipagem de globulos vermelhos, 
pois os anticorpos plasmaticos ABO inicialmente presentes 
apos o nascimento sao de origem materna. 1 ' 3 


Periodo neonatal e menores de 4 meses 
Diferem nesta faixa etaria por variagoes fisiologicas, como re- 
duzida volemia, anemia fisiologica da infancia, diminuigao da 
produgao de eritropoetina endogena e baixa tolerancia as mu¬ 
dangas fisiologicas relacionadas ao estresse. 

Apesar de existirem inumeros estudos, ainda ha controver- 
sias na indicagao, nos riscos e nos beneficios da transfusao 
nesse grupo, assim como a avaliagao dos sinais clinicos nos 
prematuros. Devem ser utilizados entre 10 e 20 mL por kg de 
peso a cada procedimento. 0 tempo maximo de infusao do he- 
mocomponente e de 4 horas. 

Indicagoes para RN a termo ate 4 meses de vida 

• Hb < 7 g/dL, reticulocitopenia, sintomas de anemia; 

• Hb < 10 g/dL associada a necessidade de oxitenda ou capuz 
com oxigenio < 35%, ventilagao mecanica com pressao media 
de vias aereas inferior a 6 cmH 2 0, apneia, bradicardia, taqui- 
cardia, taquipneia; 

• baixo ganho ponderal (< 10 g/dia em 4 dias com suporte calo- 
rico adequado); 

• Hb < 12 g/dL em criangas submetidas a oxigenagao extracor- 
porea, com cardiopatia cianotica; oxigenoterapia com oxiten¬ 
da ou capuz com oxigenio > 35%; ventilagao mecanica sob 
pressao positiva acima de 6 a 8 cmH 2 0; 

• Hb < 15 g/dL, ECMO, cardiopatia congenita cianotica, RN de 
muito baixo peso (< 1.000 g) na l 3 semana de vida. 

Reconstituigao de sangue total 

A reconstituigao de sangue total e obtida a partir da combina- 
gao entre concentrado de hemacias e plasma fresco congelado 
(PFC), preferencialmente do mesmo doador. E indicada em 
exsanguinotransfusao em RN com risco de kernicterus por hi- 
perbilirrubinemia, apos bypass cardiopulmonar, necessidade 
de oxigenagao por meio de circulagao extracorporea, ECMO e 
transfusao maciga. 1,2,4 

Exsanguinotransfusao 

A troca de duas volemias, equivalente a 80 mL /kg no RN a ter¬ 
mo e 100 mL/kg em prematuros, e capaz de remover ate 85% 
das hemacias e 25 a 45% da bilirrubina serica. A reconstitui¬ 
gao de sangue nesse caso deve combinar CH compativeis com 
a mae e PFC compativeis com o rn. 1 ’ 3 51011 

Transfusao intrauterina 

Na transfusao intrauterina, devem ser utilizadas hemacias 
grupo 0 negativo, sem antigenos eritrocitarios implicados, 
com maximo de 5 dias apos coleta, irradiados e filtrados, se- 
guindo a formula: 2 411 

volemia (mL) x 

Volume da transfusao _ (Ht desejado - Ht pre-transfusao) 
intrauterina (mL) " Ht da bolsa de 

concentrado de hemacias 
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Lactentes maiores de 4 meses de idade 
e crianQas 

A partir dos 4 meses, os protocolos sao comuns ate o final da 
adolescencia. Cabe lembrar que as indicagoes transfusionais 
devem valorizar as manifestagoes clinicas e o diagnostic, e 
nao somente valores de Hb e hematocrito. Frequences cardia- 
ca e respiratoria, perfusao periferica, conscience, alteragoes 
do sono, irritabilidade e fadiga devem ser consideradas e ana- 
lisadas individualmente. 311 

Indicagoes 

• Perda sanguinea aguda, geralmente associada a hipovolemia 
e manifestagoes clinicas, nao responsiva a outras terapias; 

• perda de 15% da volemia em procedimento cirurgico; 

• procedimentos cirurgicos emergenciais com anemia impor- 
tante e repercussao clinica; 

• cirurgias cujos valores pre-operatorios de Hb estejam entre 7 
e 10 g/dL; quando a volemia e mantida, esses valores sao se- 
guros na maioria dos procedimentos cirurgicos; 

• disfungao respiratoria ou insuficiencia cardiaca: pacientes 
com doenga pulmonar grave ou cardiopatias cianoticas com 
redugao da saturagao arterial de oxigenio devem ser transfun- 
didos a fim de manter Hb de 12 a 13 g/dL; 

• anemia cronica: esses pacientes normalmente toleram valo¬ 
res entre 6 e 7 g/dL de Hb, pois mantem o volume intravascu¬ 
lar e a oxigenagao tecidual adequados. A indicagao transfu- 
sional e definida pelas manifestagoes clinicas e doenga de 
base; 

• pacientes oncologicos, quando em quimioterapia ou pos- 
-TCTH, com Hb inferior a 7 g/dL; 

• pacientes submetidos a radioterapia, com Hb < 8 g/dL; 

• pacientes portadores de talassemia maior ou intermediaria 
em hipertransfusao devem manter Hb pre-transfusional en¬ 
tre 9 e 10,5 g/dL; 

• pacientes com doenga falciforme com risco alto ou antece- 
dente de acidente vascular cerebral, a fim de reduzir os niveis 
de HbS; 

• pacientes criticos: depende da clinica e do diagnostico. 15 ’ 6 
Concentrado de plaquetas 

Os concentrados de plaquetas (CP) podem ser por obtidos 
pela doagao de hemocomponentes, apos centrifugagao do 
plasma rico em plaquetas. 0 volume final de cada unidade e 
cerca de 50 mL de plasma com 0,55 a 0,8 x 10 n de plaquetas. 
Concentragoes maiores podem ser obtidas pela tecnica de afe- 
rese, com menor exposigao do receptor a antigenos de doado- 
res. A transfusao deve ser realizada em 30 minutos. A dose e 
1 UI a cada 5 a 10 kg de peso do paciente ou 5 a 10 mL de con¬ 
centrado de plaquetas obtidos por aferese. 1 ’ 25 

A Organizagao Mundial da Saude (OMS) organizou uma 
classificagao de risco hemorragico, que pode ser considerada 
na tomada de decisao: 

1. Grau 0 - sem evidencia de sangramento. 

2. Grau I - sangramento menor: petequias, sangramento orofa- 
ringeo, epistaxe por menos de 1 hora, purpura; sangramento 
nas fezes: trago ou 1+/4; hemoglobinuria: trago ou 1+/4; san¬ 


gramento retiniano sem alteragao visual, hemorragia vaginal 
com necessidade de ate 2 absorventes/dia. 

3. Grau II - melena, hematemese, hemoptise, hematuria e san¬ 
gramento vaginal sem necessidade transfusional em 24 horas 
e sem instabilidade hemodinamica, epistaxe ou sangramento 
orofaringeo com duragao maior de 1 hora. Hematoquezia mo- 
derada 2+ ou +. Hemoglobinuria > 2+. Sangramento em locais 
de manipulagao. Presenga de hemacias em fluidos de cavida- 
de em exame microscopic (indicagao terapeutica). 

4. Grau III - melena, hematemese, hemoptise, hematuria (in¬ 
clusive sangramento sem coagulo), sangramento vaginal, he¬ 
matoquezia, epistaxe e sangramento orofaringeo, em areas de 
manipulagao, musculo esqueletico ou em partes moles, com 
necessidade de transfusao nas 24 horas apos o inicio, sem 
instabilidade hemodinamica; sangramento intracavitario gra¬ 
ve; hemorragia em sistema nervoso central (SNC), visualiza- 
da na tomografia computadorizada (TG), sem consequencias 
clinicas. 

5. Grau IV - sangramentos graves: retiniano com alteragao vi¬ 
sual, SNC com sinais e sintomas; hemorragias com instabili¬ 
dade hemodinamica. 2 ’ 4 ’ 5 

A transfusao de CP esta indicada em trombocitopenias, em 
virtude da baixa produgao de plaquetas pela medula ossea, 
como aplasias, mielodisplasias, neoplasias; pacientes em qui¬ 
mioterapia, radioterapia; coagulagao intravascular dissemina- 
da (CIVD), apos cirurgia com circulagao extracorporea ou em 
alteragoes funcionais e qualitativas das plaquetas (p.ex., sin- 
drome de Bernard-Soulier). Na trombocitopenia imune, so ha 
indicagao de transfusao de plaquetas em hemorragias graves 
com risco de morte (sobretudo SNC). As indicagoes de CP po¬ 
dem ser terapeuticas e profilaticas. 

IndicaQdes profilaticas 

Descrevem-se a seguir os procedimentos mais frequentes e o 
numero minimo de plaquetas suficientes para conter sangra¬ 
mentos e situagoes de risco hemorragico com indicagao profi- 
latica. 2 ’ 59 

• broncoscopia ou endoscopia sem biopsia: 20.000/mm 3 ; 

• broncoscopia ou endoscopia com biopsia: 50.000/mm 3 ; 

• liquido cefalorraquidiano (LCR): 20.000/mm 3 ; 

• anestesia epidural, extragao dentaria, toracocentese, para- 
centese, laparotomia, biopsia hepatica, insergao de cateter 
central por pungao: 50.000/mm 3 ; 

• cirurgias oftalmologicas e neurologicas: 100.000/mm 3 ; 

• neonatos portadores de trombocitopenia aloimune ou falha 
de produgao: 20.000 mm 3 . 

SituaQdes e risco 

• Leucemias agudas e TCTH: 10.000/mm 3 ; 

• leucemia promielocitica: 20.000/ mm 3 ; 

• pacientes com sinais de hemorragia, febre alta, hiperleucoci- 
tose, plaquetopenia de instalagao rapida ou alteragoes na coa¬ 
gulagao: 20.000 plaquetas/mm 3 ; 

• trombocitopenia grave cronica apresentando hemorragias, 
porem com discussao caso a caso. 
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indicapoes terapeuticas 

Descrevem-se a seguir condigoes clinicas frequentes e o nume- 
ro minimo de plaquetas suficientes para conter hemorragias. 12 ’ 5 

• Febre, infecgoes e alteragoes da hemostasia, sem riscos de 
sangramento: 10.000/mm 3 ; 

• mucosites, terapia anticoagulante, risco de hemorragico an¬ 
tes da proxima avaliagao: 20.000/mm 3 ; 

• CIVD, leucocitose extrema, transfusao maciga com sangra¬ 
mento ativo, hemorragia importante: 50.000/mm 3 ; 

• traumatismo cranioencefalico (TCE), politraumatizados: < 
100.000/mm 3 ; 

• neonatos com sangramentos: 50.000/ mm 3 ; 

• leucemias agudas e TCTH: 10.000/mm 3 ; 

• leucemia promielocitica: 20.000/ mm 3 ; 

• pacientes com sinais de hemorragia, febre alta, hiperleucoci- 
tose, plaquetopenia de instalagao rapida ou alteragoes na coa¬ 
gulagao: 20.000 plaquetas/mm 3 ; 

• trombocitopenia grave cronica apresentando hemorragias, 
porem com discussao caso a caso. 

Contraindicapoes (exceto em p resen pa de 
hemorragias com risco de morte) 

• Purpura trombocitopenica trombotica; 

• trombocitopenia induzida por heparina (HIT); 

• trombocitopenia imune: neste caso, transfusao associada a 
terapia imunossupressora. 

Transfusao de componentes do plasma 
em pediatria 

Plasma fresco congelado 

Preparado a partir de uma unidade de sangue total ou, menos 
frequentemente, por tecnica de aferese e congelado dentro 
das primeiras 8 horas da coleta a uma temperatura de -18 a 
-20°C com volume aproximado > 180 mL. Content todos os fa- 
tores de coagulagao e outras protemas presentes no plasma 
original, porem diluidas em fungao da quantidade da solugao 
anticoagulante utilizada para a coleta. Deve ser utilizado para 
tratamento de disturbios da coagulagao, em que ha deficiencia 
de multiplos fatores e na indisponibilidade de concentrados 
de coagulagao, que tern menor risco de contaminagao viral. 
Por nao se tratar de urn concentrado de uma proteina ou fator 
especifico, nao deve ser usado para corregao de uma deficien¬ 
cia isolada. Tambem nao deve ser usado como fonte de albu- 
mina, outros nutrientes ou expansor de volume. 7 8 Possui os 
mesmos riscos de transmissao de infecgoes que o CH. 

indicapoes 

1. CIVD: nesse disturbio da hemostasia, ha redugao dos fatores 
de coagulagao, notadamente de fibrinogenio, fator VIII e fator 
XIII. 2 Clinicamente, o paciente pode apresentar desde sangra¬ 
mento microvascular importante a alteragoes laboratoriais 
isoladas. 0 uso de PFC, que pode estar associado ao uso de CP 
e crioprecipitado, esta indicado quando ha sangramento. Nao 
usar no paciente sem hemorragia. 1 ’ 4 ’ 5 

2. Hepatopatias: a redugao dos fatores da coagulagao (I, II, VII, IX, 
X) esta relacionada ao grau de lesao hepatica, cuja evidencia la- 


boratorial e o alargamento do tempo de protrombina. A coagu- 
lopatia do hepatopata e complexa, com anormalidades associa- 
das a plaquetas, fibrinolise, inibidores da coagulagao e 
disfibrinogenemia. Habitualmente, os pacientes nao cursam 
com sangramento, salvo na presenga de fatores predisponen- 
tes. 2 4 0 PFC esta indicado em pacientes hepatopatas na presen¬ 
ga de sangramentos. A utilizagao profilatica desse componente 
sanguineo em situagoes como cirurgias e biopsias pode ser rea- 
lizada, porem corrige de forma incompleta o disturbio hemosta- 
tico. Alteragoes plaquetarias e vasculares parecem ser mais im- 
portantes nessas situagoes. A resposta ao uso de PFC em 
hepatopatas e imprevisivel e nao ha correlagao entre tempo de 
protrombina (TP) e risco de sangramento. Questiona-se o bene- 
ficio da reposigao diante de urn TP alargado sem sangramento. 

3. Sangramento grave secundario ao uso de anticoagulantes 
orais antagonistas da vitamina K ou reversao urgente da anti- 
coagulagao: recomenda-se utilizar vitamina K associada ou, 
quando disponivel, prefere-se o complexo protrombmico. 

4. Corregao do TP e/ou do tempo de tromboplastina parcial ativa- 
da (TTPA): = 1,5 do controle para a idade em pacientes com san¬ 
gramento ou que serao submetidos a procedimento invasivo. 

5. Uso em plasmaferese terapeutica: purpura trombocitopenica 
trombotica. 

6. Transfusao maciga com sangramento por coagulopatia: a coa- 
gulopatia no trauma e complexa, tern como fatores envolvi- 
dos perda sanguinea, acidose, hipotermia, consumo, fibrino¬ 
lise e hemodiluigao, associados a lesao endotelial. Ocorre 
principalmente associada ao trauma grave com perda de cer- 
ca de 40% da volemia. A diluigao dos fatores essenciais para 
manter a coagulagao adequada ocorre apos perda de 1,2 vezes 
da volemia para fatores da coagulagao e 2 volemias para pla¬ 
quetas. 0 uso de medidas de ressuscitagao eficazes e essen- 
cial pode minimizar a ocorrencia desse disturbio. A avaliagao 
clinica do paciente e essencial para o seu adequado manejo. 5 

7. Corregao ou profilaxia de sangramento na indisponibilidade 
de concentrados de fatores especificos da coagulagao (anti- 
trombina, proteina C, proteina S, fatores II, V, X e XI): no Bra¬ 
sil, aplica-se principalmente a deficiencia dos fatores V e XI. 

Contraindicapoes 

• Expansor volemico; 

• sangramento sem coagulopatia; 

• corregao de testes anormais da coagulagao sem sangramento; 

• reposigao proteica; 

• prevengao de hemorragia intraventricular no RN. 

A dose indicada e de 10 a 15 mL/kg para uma corregao de 25 a 
30% da atividade normal dos fatores da coagulagao. Essa dose 
e suficiente para atingir a hemostasia na maioria dos casos. 

Crioprecipitado (Crio) 

Obtido a partir da centrifugagao do precipitado que aparece 
quando o PFC e descongelado a 4°C. E rico em fator VIII, fibri¬ 
nogenio, fibronectina, fator XIII e fator de Von Willebrand. 
Apresenta volume final de 10 a 15 mL. Possui os mesmos ris¬ 
cos de transmissao de infecgoes dos hemocomponentes. 
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Indicacoes 

Corregao de sangramentos nas deficiencias congenitas ou ad- 
quiridas de fibrinogenio (como na CIVD) e fator XIII. Nao 
deve ser usado para corregao de fator VIII ou de fator de Von 
Willebrand nos pacientes portadores de hemofilia A ou doen- 
ga de Von Willebrand, porque ja e disponivel no mercado con- 
centrado desses fatores pasteurizados e mais seguros para o 
tratamento dessas doengas. 9 

A dose indicada e de 1 a 2 unidades para cada 10 kg de peso 
corporeo, aumentando o nivel do fibrinogenio em 60 a 100 
mg/dL. Uso em ate 4 horas. Em pacientes menores de 2 anos 
de idade, uma unidade e suficiente para obtengao do efeito 
hemostatico. 

Indicates de transfusao de hemoderivados 
em pediatria 

Concentrado de fatores de coagulagao 
A medicina transfusional moderna favorece o uso de deriva- 
dos especificos do sangue, como os concentrados de fatores, 
em relagao ao uso de sangue nao fracionado, pois esses produ- 
tos fornecem altas concentragoes, ausencia de impurezas e 
menores riscos transfusionais, ja que sao submetidos a inati- 
vagao viral. Nos casos especificos para as hemofilias A e B, 
concentrados recombinantes, nao derivados do plasma hu- 
mano, ja estao disponiveis. 6 ’ 8 
Sao eles: 

• concentrado de fator VIII e IX (ver Capitulo 15 - Disturbios 
Hemorragicos e Tromboticos em Pediatria); 

• complexo protrombinico; 

• concentrado de FVIIa; 

• concentrados de antitrombina III, proteina S e proteina C. 
Albumina 

Proteina plasmatica natural obtida do plasma de doadores 
(96% de albumina e 4% de globulinas e outras proteinas). Tern 
meia-vida de 15 a 20 horas, sendo que somente 10% da albu¬ 
mina permanece na circulagao apos 2 horas. A reposigao de al¬ 
bumina esta indicada quando ha necessidade de expansao de 
volume associada a hipovolemia e hipoproteinemia. Nao exis- 
te evidencia de que a albumina tenha algum papel na suple- 
mentagao nutricional, na corregao da ascite ou do edema peri- 
ferico secundario a hipertensao portal. 

Indicacoes 

Insuficiencia hepatica aguda ou cronica; apos paracentese por 
ascite; RN com sepse ou doenga da membrana hialina; proce- 
dimentos de plasmaferese; indugao de diurese em combina- 
gao com diuretico em pacientes com sobrecarga volumetrica; 
enteropatias ou nefropatias com perda proteica; hipoalbumi- 
nemia (< 1,8 g/dL); choque nao hemorragico; alteragoes car- 
diovasculares decorrentes de hipovolemia associadas a cirur- 
gias com circulagao extracorporea; choque; taquicardia 
significativa; queimaduras extensas; grandes perdas liquidas 
para o terceiro espago; transplante hepatico; e ressecgao hepa¬ 
tica superior a 40%. 6 ’ 8 


Imunoglobulina endovenosa (IG EV) 

A imunoglobulina e preparada a partir do pool de plasma de 
doadores humanos e liofilizada. 

IndicaQdes 

Imunodeficiencia humoral primaria, excluindo-se os pacien¬ 
tes com deficiencia especifica de IgA e secundaria; tromboci- 
topenia imune primaria (PTI), anemia hemolitica autoimune 
(AHAI); sindrome de Kawasaki; sindrome de Guillain-Barre; 
trombocitopenia aloimune neonatal; trombocitopenia secun¬ 
daria a doenga autoimune materna (PTI, AHAI); e sepse no 
RN. A utilizagao de Ig endovenosa nos casos de sepse nos RN 
mostra resultados confidantes na literatura medica, e ate que 
novos dados estejam disponiveis, uma indicagao criteriosa 
deve ser observada. 7 8 

Complicaqoes da transfusao de 
hemocomponentes 

Complicagoes agudas 

Sao consideradas agudas as reagoes que ocorrem durante a 
transfusao ou ate 24 horas apos seu inicio. 

1. Reagao hemolitica: geralmente resulta da incompatibilidade 
ABO, mas pode decorrer de qualquer aloanticorpo produzido 
pelo receptor. Apesar de rara (1:30.000), tern alta mortalida- 
de. 5 ’ 12 Podem ocorrer nausea, sibilos, dores lombar e toracica, 
hipotensao, CIVD e insuficiencia renal aguda secundaria a he¬ 
moglobinuria. A maioria dos casos se deve a erros na tipagem 
do paciente ou hemoderivados, ou impressao erronea do ro- 
tulo. 0 tratamento e de suporte. Em caso de suspeita, a trans¬ 
fusao deve ser suspensa imediatamente e iniciada hidratagao 
rigorosa para manter boa diurese. Podem ser prescritos diure- 
ticos, como furosemida e manitol, alem de suporte respirato- 
rio, se necessario. 0 melhor tratamento e a prevengao, fazen- 
do tipagem confirmatoria ABO sempre antes das 
transfusoes. 13 

2. Reagoes febris nao hemoliticas: sao comuns (1:200) e relacio- 
nadas a presenga de citocinas produzidas pelos leucocitos re- 
manescentes na bolsa. 0 tratamento inclui a suspensao da 
transfusao para afastar reagao hemolitica e sepse. 0 alivio sin- 
tomatico e obtido com o uso de antitermicos. A leucorredu- 
gao pre-estocagem do composto previne essa reagao. 13 

3. Reagoes alergicas e anafilaticas: cursam com sintomas desde 
reagoes alergicas leves, como espirros ou lesoes urticarifor- 
mes ate anafilaxia. Apesar de mais frequentes apos a transfu¬ 
sao de plasma ou plaquetas, tambem podem ocorrer apos a 
transfusao de CH. Estima-se uma frequencia de 1:1.000 de 
reagoes leves a moderadas e de 1:150.000 de reagoes graves. 5 ’ 12 
Em individuos deficientes de IgA, o risco e maior pela presen¬ 
ga de anticorpos anti-IgA. 0 tratamento e de suporte. As rea¬ 
goes leves e moderadas respondem ao uso de anti-histamini- 
cos, enquanto a anafilaxia deve ser tratada com adrenalina e 
corticosteroide endovenoso. A leucorredugao nao previne. 
Hemoderivados lavados diminuem reagoes desse tipo. 2 ’ 6 ’ 13 

4. Sobrecarga circulatoria: causa importante de obito relaciona- 
do a transfusao e merece ser reconhecida de forma adequada. 
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A hipervolemia aguda decorre da infusao de grandes volumes 
que superam a capacidade de compensagao fisiologica. Sinais 
e sintomas associados incluem cefaleia, dispneia, edema 
pulmonar, hipertensao sistolica e insuficiencia cardiaca con- 
gestiva. Os pacientes com insuficiencia cardiaca ou renal 
apresentam maior risco, devendo ser monitorados adequada- 
mente e receber a transfusao mais lentamente, cerca de 1 mL/ 
kg/h (normal 2,5 mL/kg/h). 0 tratamento consiste da redu- 
gao hidrica e de diureticos. 1 ’ 10 ’ 11 Em pacientes com anemia cro- 
nica, que apresentam maior volume plasmatico, recomen- 
dam-se infusao lenta e uso associado de diureticos. 

5. Injuria pulmonar aguda relacionada a transfusao (TRALI): 
definida como sindrome caracterizada por desconforto respi- 
ratorio agudo durante a transfusao, ou em ate 6 horas apos, 
sem evidencia de lesao pulmonar previa. Manifesta-se com 
dispneia, hipoxemia, edema pulmonar bilateral nao cardioge- 
nico, hipotensao, febre, e radiografia de torax apresentando 
infiltrado pulmonar bilateral sem evidencia de sobrecarga cir- 
culatoria. 14 Pode ter inicio apos a transfusao de qualquer he- 
moderivado contendo plasma e cursa com melhora em 2 a 3 
dias apos o seu inicio. E a principal causa de mortalidade rela¬ 
cionada a transfusao nos EUA. 12 0 tratamento e de suporte e 
nao ha maneiras praticas de prevengao. 1 ’ 10 ’ 11 

6. Contaminagao bacteriana: deve ser suspeitada na presenga 
de febre (> 38°C) com aumento de pelo menos 2°C na tempe- 
ratura corporea em relagao ao valor pre-transfusional, duran¬ 
te a transfusao ou em ate 24 horas apos, sem evidencia de in- 
fecgao previa. 4 Pode ocorrer no momento da coleta por ma 
assepsia, se o doador apresentar bacteriemia ou durante a es- 
tocagem por manipulagao inadequada. As manifestagoes cli- 
nicas estao associadas ao crescimento bacteriano durante a 
estocagem e a presenga de endotoxinas. 0 paciente apresen- 
ta febre e calafrios, podendo evoluir para choque septico. De- 
ve-se suspeitar quando ocorre a presenga de qualquer come- 
morativo de sepse, que nao seja apenas a febre durante a 
transfusao. 0 manejo inclui suspensao imediata da transfu¬ 
sao, coleta de culturas da bolsa e do paciente, inicio de anti- 
bioticos de amplo espectro e medidas de suporte hemodina- 
mico. 1 ’ 6 

Complicagoes metabolicas 

Sao mais frequentes em neonatos e pacientes macigamente 

transfundidos: 10 

1. Hipocalcemia e hipoglicemia: associada a presenga de citrato 
na solugao conservante. 

2. Hiperpotassemia associada a transfusao de grandes volumes, 
exsanguinotransfusao ou utilizagao de produtos irradiados 
(aumento da Use celular pela irradiagao). 

3. Acumulo de manitol: quando presente na solugao conservan¬ 
te, provoca diurese osmotica. 

4. Acumulo de adenina, principalmente em neonatos que rece- 
bem grandes volumes de CH, associada a nefrotoxicidade. 

Complicapoes tardias 

Podem ser imunologicas e nao imunologicas. Ocorrem apos as 

primeiras 24 horas da transfusao. 


Imunologicas 

1. Reagao hemolitica tardia: pode ocorrer em 0,05 a 0,07% dos 
pacientes transfundidos e suas manifestagoes clinicas sao 
discretas, admitindo-se que sejam subdiagnosticadas. Sao 
causadas pela presenga de anticorpos antieritrocitarios tar- 
dios, sendo os do sistema Rh e Kell os mais frequentes. Rara- 
mente necessita de tratamento especifico, porem a diurese, a 
fungao renal e a coagulagao devem ser observadas. A preven¬ 
gao e feita pelo uso de hemacias fenotipadas em pacientes 
com chances de politransfusao. 110 

2. Doenga do enxerto versus hospedeiro pos-transfusional: rara 
e grave, muitas vezes fatal. Ocorre pela fixagao e proliferagao 
de linfocitos do doador imunocompetente em urn receptor 
imunocomprometido ou nao, porem incapaz de os eliminar. 
Pode ocorrer em pacientes imunocompetentes com HLA si- 
milares aos do doador. As manifestagoes clinicas sao febre, 
enterocolite com diarreia, nauseas, vomitos, anorexia, exan- 
tema maculopapular de distribuigao centrifuga, atingindo 
palmas das maos e planta dos pes com evolugao para lesoes 
vesicobolhosas, comprometimento hepatico e pancitopenia. 
Essa complicagao ocorre entre 8 e 30 dias apos a transfusao. A 
letalidade e alta e a prevengao e realizada pelo uso de hemo- 
componentes irradiados em pacientes de risco. 1 ’ 11 ’ 13 

3. Refratariedade a transfusao de plaquetas: frequentemente re¬ 
lacionada a alossensibilizagao contra Ag HLA em pacientes 
politransfundidos, febre, esplenomegalia, agao de drogas (an- 
tibioticos e antifungicos), sepse, CIVD. 0 diagnostic e basea- 
do na resposta ruim apos a transfusao de CP. 0 tratamento 
consiste no controle das causas nao imunologicas, quando 
presentes. Devem ser priorizadas plaquetas por aferese ABO 
compativeis. A profilaxia e feita pelo uso de CP leucorreduzi- 
das (filtradas). 1 ’ 6 ’ 10 

4. Imunomodulagao: necessita de maiores estudos e esta basea- 
da na identificagao de melhor sobrevida pos-transplante re¬ 
nal, na evolugao da doenga de Crohn, na redugao de abortos 
espontaneos e no aumento de infecgoes em pos-operatorios 
em pacientes politransfundidos. 1 ’ 8 ’ 14 

Nao imunologicas 

1. Sobrecarga de ferro: somente uma pequena fragao de ferro e 
excretada em condigoes normais do organismo. Consideran- 
do-se que cada unidade de CH possui 200 a 250 mg de ferro e 
a taxa fisiologica de excregao diaria e em torno de 1 a 2 mg/dia, 
e esperado que pacientes submetidos a transfusoes multiplas 
apresentem sobrecarga de ferro. E mais frequente em porta- 
dores de hemoglobinopatias e doengas relacionadas a falen- 
cia medular. Deve ser tratada por meio de protocolos especifi- 
cos, com quelantes de ferro. 1 ’ 9 ’ 13 

2. Doengas infecciosas: as infecgoes virais e bacterianas sao bas- 
tante raras atualmente, em consequencia do desenvolvimen- 
to de tecnicas de maior sensibilidade e especificidade; no en- 
tanto, a identificagao de novos agentes infecciosos com 
possibilidades de transmissao por hemocomponentes ainda e 
urn fator de risco. Podem ser transmitidas por transfusoes de 
hemocomponentes as seguintes doengas: HIV1 e HIV2, hepa¬ 
tites B e C, HTLVI e HTLVII, CMV, parvovirus B19, doenga de 
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Chagas, malaria, babesia, sifilis, doenga de Creutzfeldt-Jakob 
(encefalopatia degenerativa) e febre do oeste do Nilo. 18 

Na pratica da medicina transfusional moderna, sao essenciais 
o conhecimento de riscos e a associagao da clinica aos resulta- 
dos de exames laboratoriais na indicagao de hemocomponen- 
tes, assim como no acompanhamento de possiveis reagoes 
transfnsionais, precoces ou tardias. 1315 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer os diferentes hemocomponentes, 
hemoderivados e componentes do plasma. 

• Descrever as indicagoes para hemoterapia e seus 
princfpios basicos. 

• Acompanhar corretamente os procedimentos 
transfusionais. 

• Reconhecer as principals complicagoes transfusionais. 

• Identificar a terapeutica adequada para as 
complicagoes transfusionais. 

• Explicar os riscos e os beneffcios da transfusao aos 
pacientes/familiares. 
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Introdugao 

As doengas hemorragicas sao frequentes em pediatria, con- 
trastando com as tromboembolicas, mais raras. Ambas po- 
dem ser classificadas como congenitas ou adquiridas. 1 

Investigagao clinica 

Na investigagao dos disturbios hemorragicos e tromboticos, a 
historica clinica e a base do diagnostic, com a busca de infor- 
magoes sobre initio, frequencia e duragao dos sintomas, 
relagao com trauma, local e tipo de manifestagao, presenga e 
intensidade de sangramentos profundos ou superficiais, cuta- 
neos e/ou mucosos; locais acometidos; idade de initio das 
manifestagoes; relato de traumas e exposigao a drogas; ante- 
cedentes pessoais de cirurgias, resposta a estresse hemostati- 
co previo, por exemplo, traumas significativos e extragoes 
dentarias seguidas de hemorragias ou dificuldade de cicatriza- 
gao; e historico menstrual. Em relagao aos antecedentes fami- 
liares, devem ser questionados o historico menstrual das mu- 
lheres e a presenga de tromboses, hemorragias, acidentes 
vasculares cerebrais, embolias e flebites na familia. 

0 exame fisico dos disturbios hemorragicos deve observar 
sangramentos cutaneos, mucosos e sinoviais, homogeneida- 
de ou nao das lesoes, locais acometidos e sinais de outras 
doengas cronicas ou agudas que podem estar relacionadas ao 
disturbio da coagulagao. 0 encontro de hemorragias cutaneas 
em locais onde os traumas nao sao habituais, como face inter¬ 
na dos membros, dorso e torax, e sangramentos prolongados 
apos venopungao ou ferimentos cortantes, alem da observa- 
gao das articulagoes com aumento de volume, dor e calor, 
compativeis com hemartroses, sao importantes para o diag- 
nostico das doengas da coagulagao. 1-3 

0 tipo de lesao hemorragica auxilia no delineamento dos 
rumos da investigagao, sugerindo a fase de coagulagao sangui- 
nea envolvida. Os disturbios da hemostasia podem ser dividi- 
dos em primarios e secundarios. A hemostasia primaria esta 
representada pelos vasos e plaquetas, e a secundaria, pelos fa- 
tores da coagulagao. 


As petequias sao lesoes planas, com menos de 2 mm, sem 
desaparecimento a digitopressao, indicando comprometi- 
mento da fase primaria da coagulagao, com problemas na 
quantidade e/ou na qualidade das plaquetas. 

As equimoses sao sangramentos cutaneos pianos, com 
mais de 2 mm, isolados e que podem estar presentes em situa- 
goes de comprometimento das fases primaria e secundaria 
(plaquetas e fatores de coagulagao). Os hematomas, por sua 
vez, sao elevados, constituidos por hemorragias mais profun- 
das e tern maior duragao (7 a 14 dias), estando relacionados a 
disturbios na fase de formagao da trombina. 

Definem-se como purpura as lesoes hemorragicas cutaneas 
contiguas e superficiais. 

Investigagao laboratorial 

A partir da anamnese e do exame fisico, devem ser solicitados 
os testes laboratoriais de hemostasia, como tempos de sangra- 
mento (TS), trombina, tromboplastina parcial ativada (TTPA) 
e protrombina (TP), assim como a contagem de plaquetas, 
discutidos no Capitulo 1 - Interpretagao do hemograma e das 
provas de coagulagao. 

A seguir, serao abordados os disturbios hemorragicos e 
tromboticos, congenitos e adquiridos, mais frequentes em pe- 
diatria, bem como suas manifestagoes clmicas, seu diagnosti- 
co e seu tratamento. 

Doengas hemorragicas em pediatria 

Doengas relacionadas as alteragoes plaquetarias podem ser 
congenitas ou adquiridas. A trombocitopenia imune primaria 
(PTI) e a causa mais frequente de plaquetopenia na infancia. 4 ' 6 

Plaquetopenias congenitas 

• Anemia de Fanconi; 

• sindrome de Wiskott-Aldrich: heranga autossomica recessiva 
ligada ao X, plaquetopenia, microplaquetas, eczemas e 
imunodeficiencia; 

• hipoplasia e aplasia megacariocitica; 
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• sindrome de Bernard-Soulier: plaquetas gigantes, carater 
autossomico recessivo e relacionado a consanguinidade; 

• sindrome de Tar: agenesia do radio e plaquetopenia; 

• trombastenia de Glanzmann: heranga autossomica recessiva, 
quadro clinico variavel, defeito na qualidade das plaquetas 
com prejuizo da adesividade plaquetaria; 

• doenga de Von Willebrand (DvW) tipo IIB; 

• anomalia de May-Heglin: heranga autossomica dominante, 
plaquetopenia, plaquetas gigantes, inclusoes citoplasmaticas 
em granulocitos; 

• sindrome da plaqueta cinza: alteragao nos granulos alfa; 

• doengas do pool plaquetario: alteragoes nos granulos densos, 
que podem estar associados a outras sindromes raras, como 
Chediak-Higashi e Wiskott-Aldrich. 

Plaquetopenias adquiridas 
Secundarias ao aumento da destruiQao 

Imunologicas 

• PTI; 

• induzida por drogas: paracetamol, acido acetilsalicilico, acido 
valproico, barbituricos, benzodiazepinicos, carbamazepina, 
cefalotina, cimetidina, clotrimazol, hidantoina, digoxina, 
diuretics, fenilbutasona, heparina, iodeto de potassio, iso- 
niazida, levamisol, penicilinas, quinidinas, rifampicina, sul¬ 
fas, vancomicina, xilocaina; 

• sindrome de Evans; 

• trombocitopenia aloimune (recem-nascido): sensibilizagao 
previa materna com anticorpo antiplaqueta e passagem pela 
membrana transplacentaria em mecanismo similar, agressao 
as plaquetas do feto; 

• anafilaxia; 

• apos transplante. 

Nao imunologicas 

• Anemia hemolitica microangiopatica; 

• sindrome hemolitico-uremica: plaquetopenia, anemia 
microangiopatica, comprometimento renal; 

• purpura trombocitopenica trombotica: rara em pediatria; 

• cardiopatias congenitas cianoticas; 

• sindrome de Kasabath-Merritt; 

• insuficiencia renal cronica; 

• hiperesplenismo (aumento do pool esplenico). 

No periodo neonatal: 

• fototerapia; 

• aloimunizagao Rhesus; 

• exsanguinotransfusao; 

• policitemia; 

• infecgao. 

Secundarias a reduQao da produQao 

• Anemia aplastica, sindromes mielodisplasicas; 

• infiltragao de medula ossea por neoplasias, infecgoes; 

• secundarias a radioterapia; 

• secundarias a deficiencias nutricionais: vitamina B12, acido 
folico, ferro; 


• drogas: quimioterapicos, alcool, anticonvulsivantes, benzeno 
e derivados, cloranfenicol. 

Na suspeita de plaquetopenias familiares, a investigagao da 
contagem de plaquetas dos familiares proximos e essencial, 
bem como a pesquisa de consanguinidade. 

Nas plaquetopenias identificadas no periodo neonatal, de- 
ve-se afastar a suspeita de infecgoes congenitas, toxicidade 
por drogas, aplasias megacariociticas e problemas primarios 
de medula ossea. 

Pseudoplaquetopenias podem ocorrer quando existem mi- 
crocoagulos na amostra, na presenga de macroplaquetas que 
nao sao contadas pelos aparelhos (p.ex., na PTI) e nas situa- 
goes de satelismo plaquetario e uso de heparina. 

Disturbios da hemostasia secundaria (fatores 
de coagulacao) 

Disturbios congenitos relacionados aos fatores de coagulagao: 
DvW e hemofilias. 

Doenqa de Von Willebrand 17 ' 10 
A DvW ocorre por defeito quantitative ou qualitativo no fator 
proteico de Von Willebrand, interrompendo a hemostasia pri- 
maria. E classificada em 6 subgrupos. 

Prevalencia 

Estima-se que a prevalencia de DvW alcance 1% da populagao, 
porem o diagnostic ainda se mostra insuficiente em decorrencia 
das dificuldades laboratoriais e da heterogeneidade da doenga. 

Manifestacoes clmicas 

As manifestagoes clmicas sao sangramentos cutaneos, muco- 
sos, com equimoses e hematomas, podendo ser prolongados 
apos extragoes dentarias, epistaxes, hematurias e hemorra- 
gias menstruais. Nos antecedentes familiares, a descrigao de 
parentes proximos com historia de hemorragias e ciclos hiper- 
menorragicos e frequente. Urn dado importante da anamnese 
e o historic da frequencia e da gravidade dos episodios 
hemorragicos. 

Diagnostico 

0 diagnostico deve ser suspeitado, inicialmente, por historia 
clinica e exame fisico, TTPA, TS prolongado e/ou plaquetope¬ 
nia limitrofe. 

A confirmagao diagnostica e feita por meio da dosagem espe- 
cifica do antigeno e de multimeros do fator de Von Willebrand 
(FvW), cofator da ristocetina e curva de agregagao plaquetaria 
com ristocetina. Os testes de resposta a desmopressina 
(DDVAP), alem de auxiliarem no diagnostico, determinam a li- 
nha terapeutica a ser seguida. 1710 

A Tabela 1 apresenta as caracteristicas de cada subgrupo e 
as principals alteragoes laboratoriais. 1 ’ 710 

Tratamento 

Os cuidados gerais no paciente portador de DvW incluem evi- 
tar uso de anti-inflamatorios nao hormonais (AINH) e utilizar 
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Tabela 1 Doenga de Von Willebrand: classificagao e diagnostico laboratorial 



Tipo 1 

Tipo 1 la 

Tipo Mb 

Tipo II N 

Tipo II M 

Tipo III 

Frequencia 

70 a 80% 

15 a 30% 

15 a 30% 

15 a 30% 

15 a 30% 

1 a 3% 

Heranqa 

HAD 

HAD 

HAD 

HAD 

HAD 

HAR 

TS 

Normal ou 
prolongado 

Normal ou 
prolongado 

Prolongado 

Normal 

Normal ou 
prolongado 

Prolongado 

F VI1 l:C 

Normal ou | 

Normal ou j 

Normal ou j 

1 1 

Normal ou j 

1 1 

FvW-ag 

1 

Nl ou | 

Nl ou 1 

Nl 

Nl ou | 

1 1 

FvW-R:co 

1 

1 1 

1 

Nl 

1 1 

1 1 

Ripa:LD 

Ausente 

Ausente 

Presente 

Ausente 

Ausente 

Ausente 

Multimeros FvW 

Todos presentes 

Ausentes grandes e 
intermedios 

Ausentes 

grandes 

Todos 

presentes 

Todos presentes 

Variavel 

Resposta a 
DDAVP 

Boa 

Variavel 

Nao usar 
(associado a 
plaquetas 40 

Variavel 

Sem resposta 

Sem 

resposta 


HAD: heranga autossomica dominante; HAR: heranga autossomica regessiva; TS: tempo de sangramento; F VI11 :C: ni'vel de atividade goagulante do fator 
VIII; FvW-ag: antfgeno do fator de Von Willebrand; FvW-R:oo: oofator de ristooetina do FvW; Ripa:LD: agregagao plaquetaria induzida por baixas doses de 
ristooetina; DDAVP: desmopressina. 

Fonte: adaptada de Loggetto, 2007; 7 Ministerio da Saude, 2006; 11 Armstrong e Konkle, 2006. 10 


antifibrinoliticos na prevengao de hemorragias mucosas e em 
hemorragias leves. 

A DDAVP e indicada nas situagoes de medio risco em pa- 
cientes responsivos e na reposigao de FvW nas hemorragias 
graves e nos pacientes nao responsivos a DDAVP. E contrain- 
dicada em pacientes hipertensos, cardiopatas, com antece- 
dentes de convulsao e epilepsia. Os principais efeitos adver- 
sos sao cefaleia, rubor facial, hipo ou hipertensao e 
taquicardia. 

Em hemorragias da mucosa oral, do trato gastrointestinal e 
de menorragia, podem ser utilizados antifibrinoliticos, como 
acido aminocaproico ou acido tranexamico. 0 uso do concen- 
trado de FvW e restrito aos casos graves e de pacientes nao 
responsivos a DDAVP. 0 tratamento e o acompanhamento 
dos pacientes devem ser realizados em locais com hematolo- 
gistas, equipe medica e multidisciplinar, alem da necessidade 
de possuir suporte hemoterapico. 710 

Hemofilias 

As hemofilias sao urn grupo de disturbios hemorragicos, de 
heranga autossomica recessiva ligada ao cromossomo X, afe- 
tando mais pacientes masculinos, com raras excegoes. Apro- 
ximadamente 30% das mutagoes acontecem de novo, nao ha- 
vendo historia familiar positiva. 1214 Decorrem da diminuigao 
da produgao do fator deficiente, da produgao de urn fator com 
atividade funcional diminuida ou ambas. Na hemofilia A, o 
disturbio esta relacionado ao fator VIII, e na hemofilia B, ao 
fator ix . 11 ’ 12 ’ 15 ’ 16 

Sao classificadas em: grave, quando o fator VIII ou IX e in¬ 
ferior a 1%; moderada, quando o fator VIII ou IX esta entre 1 e 
5% e leve, quando o fator VIII ou IX esta entre 5 e 50%, de 
acordo com o percentual de atividade de fator deficiente. 11121516 

Os fatores VIII e IX sao essenciais na geragao normal da 
trombina, sendo a deficiencia associada a disturbio hemorra- 
gico cuja gravidade e relacionada ao nivel de fator deficiente. 


Prevalencia 

Estima-se que a incidencia de hemofilia A seja de 1:5.000 a 
1:10.000 nascimentos masculinos. A hemofilia A e mais fre- 
quente perfazendo 80 a 85% dos casos, enquanto a hemofilia B 
ocorre em 10 a 15%, sem diferengas quanto ao grupo etnico. 111316 

Manifestacoes ch'nicas 

Sao precoces desde o nascimento nos casos graves, intensifi- 
cando-se com o crescimento da crianga, quando as oportuni- 
dades de traumas aumentam. As formas leves e moderadas 
podem apresentar-se tardiamente. A grande maioria dos re- 
cem-nascidos com hemofilia grave e assintomatica, entretan- 
to, de 3 a 5% podem apresentar hematoma subgaleal ou he- 
morragia intracraniana no perfodo neonatal. 111316 

Os sangramentos excessivos apos circuncisao, durante a 
erupgao dentaria, a presenga de equimoses e hemartroses ao 
engatinhar e no inicio da deambulagao, bem como a presenga 
de hematomas pos-vacinais extensos e equimoses, hemorra¬ 
gias musculares e hemartroses associados a atividades habi- 
tuais ou traumas minimos devem alertar para o diagnostico da 
doenga. 111316 

As hemorragias mais frequentes sao as articulares (hemar¬ 
troses) e os sangramentos musculares relacionados ou nao a 
traumas. As hemorragias espontaneas sao bastante comuns e 
as hemartroses acometem principalmente joelhos, cotovelos, 
tornozelos, ombros e coxofemorais. Sao descritas, inicialmen- 
te, a partir da percepgao de calor e formigamento local, segui- 
dos de limitagao de movimentos e dor. 111316 

Sangramentos repetidos na mesma articulagao levam a he- 
martrose cronica, com consequentes processos degenerativos 
locais, limitagao prolongada de movimentos, atrofia muscular 
e perda funcional da articulagao. As hemorragias de maior gra¬ 
vidade sao as do sistema nervoso central, do iliopsoas e os he¬ 
matomas cervicais e retrofaringeos, os quais devem ser pron- 
tamente tratados. 111316 
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Outra complicagao que pode ocorrer em pacientes hemofi- 
licos e a presenga de inibidor, que sao anticorpos neutralizan- 
tes da classe IgG, que acomete 25% dos pacientes com hemofi- 
lia A e 3 a 5% dos portadores de hemofilia B. Clinicamente, 
caracteriza-se por resposta diminuida ao concentrado de fator 
aplicado. 

Gestantes portadoras de hemofilia, com fetos do sexo mas- 
culino confirmados como hemofilicos ou sem investigagao 
diagnostica, devem ser encaminhadas para parto tipo cesarea, 
evitando riscos para o neonato. 111316 

Diagnostico 

E baseado em historia clinica, exame fisico e provas de 
coagulagao, encontrando-se TTPA prolongado e corrigido 
apos mistura com 50% de plasma normal (TTPA da mistura). 
Os demais testes encontram-se normais. A identificagao e a 
classificagao das hemofilias sao feitas pela quantificagao dos 
fatores de coagulagao especificos VIII e IX 111316 

Tratamento 

Consiste na reposigao do fator deficiente e depende da gravi- 
dade do sangramento. Devem ser utilizados produtos indus- 
trializados especificos (hemoderivados). A administragao de 
fator deve ser feita por profissionais experientes, pela pungao 
em veias perifericas com cuidado e compressao pOSteriO- 

^g 11-13,15,16 

A formula pratica para calculo de dose de fator a ser admi- 
nistrada difere para a reposigao de fator VIII e IX, de acordo 
com a meia-vida do fator. 

0 Ministerio da Saude disponibiliza em seu site o Manual 
de Tratamento das Coagulopatias Hereditarias para consulta 
com protocolos de tratamento em diversas situagoes. 11 

A realizagao de pungoes liquoricas deve ser precedida de 
corregao de fator. Pacientes com traumatismo craniano de¬ 
vem receber fator e ser submetidos a tomografia computadori- 
zada (TC), permanecendo em observagao por 24 horas, com 
nova dose de fator em 12 horas. 

Cuidados gerais 

0 atendimento ao paciente hemofilico deve ser realizado por 
equipe multidisciplinar e multiprofissional em servigos de re¬ 
ferenda, com participagao da familia e de cuidadores. Como 
medidas gerais, deve-se evitar o uso de AINH e de medicagoes 
intramusculares. Esta indicada a utilizagao de fatores de repo¬ 
sigao antes de procedimentos de risco hemorragico, alem da 
prevengao de acidentes. 13 

Disturbios adquiridos relacionados aos 
fatores de coagulagao 

Entre os disturbios adquiridos da coagulagao, destacam-se os 
descritos a seguir. 

Coagulagao intravascular disseminada 
Segundo a Sociedade Internacional de Trombose e Hemosta¬ 
sia (ISTH), a coagulagao intravascular disseminada (CIVD) e 
uma sindrome adquirida caracterizada por ativagao intravas¬ 


cular da coagulagao, com perda da localizagao, derivada de di¬ 
versas causas. Ela pode se originar na microvasculatura ou cau- 
sar dano a ela, o que, se suficientemente grave, pode gerar 
disfungao organica. Tern como etiologias sepse, infecgoes gra¬ 
ves, traumas, complicagoes obstetricas, hemolise intravascu¬ 
lar, anormalidades vasculares (hemangiomas gigantes e aneu- 
rismas de grandes vasos), destruigao de orgao (pancreatite), 
reagoes imunologicas (rejeigao ao transplante, reagao transfu- 
sional grave), reagao a toxinas exogenas (picada de cobra) e 
doengas malignas. 14 Apresenta como caracteristica fisiopato- 
genica principal a geragao desregulada e excessiva da trombina. 

Doengas hepaticas 

A lesao das celulas parenquimatosas do figado causa diminui- 
gao do nivel plasmatico dos fatores da coagulagao (exceto do 
fator VII e do fvW). A trombocitopenia geralmente decorre da 
presenga de hiperesplenismo associado, autoimunidade, 
CIVD, deficiencia de folato e diminuigao na produgao de pla- 
quetas. Pode haver ainda disfungao plaquetaria que tambem 
contribui para a alteragao da hemostasia. 

Deficiencia de vitamina K 

Causada pelo uso de antibioticos e medicagoes que causem al- 
teragoes da flora intestinal; por nutrigao parenteral prolonga- 
da; disturbios na absorgao de gorduras (doenga celiaca); insufi- 
ciencia pancreatica e ictericia obstrutiva; em recem-nascidos 
que nao receberam vitamina K ao nascimento; e em indivfduos 
em uso de anticoagulantes orais cujo mecanismo de agao e a 
interferencia na smtese de fatores dependentes de vitamina K. 

Autoanticorpos 

Presentes em pacientes com doengas autoimunes, mulheres 
jovens apos parto e neoplasias. Nesses casos, ocorrem hemor- 
ragias graves. 

Anticorpo antifosfol/'pide 

E urn autoanticorpo dirigido contra fosfolipides (FL) ou com- 
plexos de protemas plasmaticas ligadas a FL. Caracteristica- 
mente, observa-se prolongamento do TTPA e, ocasionalmen- 
te, do TP, que nao corrige com a mistura. A ocorrencia de 
hemorragias e rara e, paradoxalmente, associa-se a plaqueto- 
penias, abortos de repetigao e tromboses. 

Em todos os casos, o tratamento deve ser direcionado para 
o controle da causa de base, alem da manutengao da terapia 
de suporte. 11 ' 13 ’ 15 ’ 16 

Disturbios tromboticos 

Os disturbios tromboticos tern apresentado aumento na fre- 
quencia nos ultimos anos, seja por melhores condigoes de 
diagnostico, pela maior sobrevida ou cura de doengas graves, 
cujo tratamento e sequelas estao relacionados aos disturbios 
da hemostasia e a trombofilia. 17 

Geralmente, tern etiologia multifatorial, com associagao 
entre predisposigao genetica e fatores adquiridos. Desde o pe- 
riodo neonatal ate a vida adulta, a crianga apresenta mecanis- 
mos fisiologicos protetores de tromboses, mais intensos nos 
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primeiros meses de vida, baseados na reduzida capacidade de 
gerar trombina, quando comparada a um adulto. 17 

Manifestagoes clinicas 

Dependem da faixa etaria e do local da trombose. Em recem- 
-nascidos, predominam as tromboses em cateteres, as vascula- 
res e as espontaneas da veia renal, na qual sao encontradas he¬ 
maturia, proteinuria, massas abdominais e disfungao renal. A 
trombose em veias previamente cateterizadas pode ser assin- 
tomatica ou de evolugao para esplenomegalia e hipertensao 
portal tardia, como as tromboses pos-cateterismo umbilical. 

Em membros afetados por obstrugoes vasculares, encon- 
tram-se aumento de volume, dor com piora a movimentagao, 
perfusao comprometida, empastamento, distensao venosa su¬ 
perficial e alteragoes da coloragao da pele. A presenga e a sus- 
peita de embolias pulmonares em criangas justificam a inves¬ 
tigagao de disturbios tromboticos. As obstrugoes arteriais sao 
mais raras, e os achados clinicos sao palidez e redugao da tem- 
peratura local, dor e ausencia ou diminuigao dos pulsos distais. 

Os acidentes vasculares cerebrais tern apresentagoes multi- 
plas, desde cefaleias e alteragoes sensoriais ate hemiparesias, 
convulsoes e coma. 1417 

Avaliagao laboratorial 

Apresenta variagao de acordo com a idade e, de forma isolada, 
raramente necessita de tratamento, o qual segue sobretudo as 
manifestagoes clinicas e epidemiologicas. 18 ' 20 A investigagao e 
o diagnostic laboratorial de doengas tromboembolicas em pe- 
diatria sao feitos a partir das dosagens de proteinas envolvidas 
no sistema de fibrinolise. Sua diminuigao leva a redugao dos 
fatores protetores de trombose, predispondo trombogenese. 

E importante ressaltar a necessidade da correlagao clinica e 
epidemiologica ao se discutir as condutas a ser tomadas, assim 
como a confiabilidade na experiencia dos laboratories. As prin¬ 
cipal alteragoes encontradas, de forma isolada ou combinada, 
que podem ser adquiridas ou congenitas, sao descritas a seguir: 

• proteina S baixa; 

• proteina C baixa; 

• antitrombina baixa; 

• fator V de Leiden baixo; 

• gene mutante da protrombina presente; 

• homocisteina alta; 

• displasminogenemia; 

• deficiencia de fator XII. 

Indica-se a investigagao de trombofilia nas seguintes situagoes: 18 

• neonatos e criangas com trombose venosa ou acidente vascu¬ 
lar cerebral, sem cateteres centrais ou infeegoes associadas; 

• adolescentes sem fatores de risco, com trombose; 

• em criangas e adolescentes com historia familiar, a investiga¬ 
gao nao e obrigatoria, mas e recomendavel, visando a triagem 
familiar. 

Os principais disturbios congenitos tromboticos na infancia e 
na adolescencia estao relacionados as deficiencias de fator V 
de Leiden, proteina C e proteina S. 


Fatores externos 

Os fatores de risco para trombose em criangas e adolescentes, 
associados ou nao a alteragoes laboratoriais sugestivas de 
trombofilia, sao: 

• cateteres centrais e perifericos; 

• desidratagao; 

• infeegoes com formagao de anticorpos antifosfolipides; 

• cirurgias e traumas; 

• neoplasias; 

• pos-quimioterapia (uso de asparaginase causando deficit de 
fibrinogenio); 

• vasculites; 

• anticoncepcionais; 

• aumento de fatores VIII e de fibrinogenio (transfusao de crio- 
precipitado); 

• doenga hepatica relacionada aos baixos niveis de proteina C, 
S e antitrombina; 

• anticoagulagao com warfarina: baixos niveis de proteina S e 
C; 

• anticoagulagao com heparina: baixos niveis de antitrombina; 

• deficiencias nutricionais com elevagao de homocisteina; 

• gravidez relacionada aos baixos niveis de proteina S; 

• sindrome nefrotica decorrente dos baixos niveis de proteinas 
C e S e a lipoproteina A (Lpa) alta; 

• cardiopatias congenitas complexas, nas quais sao encontra- 
dos baixos niveis de proteinas G, S e antitrombina; 

• reagoes inflamatorias que elevam o fator VIII e a Lpa e redu- 
zem a proteina S. 

Tratamento 

0 tratamento das doengas tromboticas em pediatria visa a es- 
tabilizar o trombo, prevenir a embolizagao e estimular a fibri¬ 
nolise. Pode ser realizado com utilizagao de heparina, contro- 
lado pelo TTPA e tendo o sulfato de protramina como antidoto, 
no caso de hemorragias. A heparina de baixo peso molecular e 
outra opgao terapeutica, com vantagens como facilidade de 
administragao, menor risco hemorragico e menor necessidade 
de coleta de exames de controle, sendo controlada pelo fator 
Xa e TTPa. 

A manutengao do tratamento e individual, dependendo da 
gravidade do quadro clinico e dos fatores de risco congenitos 
ou externos associados, devendo ser acompanhada por hema- 
tologistas pediatricos. 1718 ’ 20 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender a fisiologia da hemostasia. 

• Saber que, na maioria dos casos, os disturbios 
hemorragicos e tromboticos sao adquiridos ou 
secundarios a outros fatores de risco. 

• Descrever as principais causas de plaquetopenia 
congenitas e adquiridas. 

• Reconhecer que a doenpa de Von Willebrand e a 
coagulopatia hemorragica hereditaria mais frequente e 
saber diferencia-la das hemofilias. 

• Diferenciar as manifestagoes hemorragicas decorrentes 
de alteragoes da hemostasia primaria e secundaria. 
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Avaliar, pela historia clinica e pelo exame ffsico, a 
suspeita diagnostica e a necessidade de investigagao 
laboratorial para os disturbios hemorragicos e 

tromboticos. 

• 

Obter historia familiar detalhada para delinear qualquer 

indicio de disturbio hereditario. 


Escolher os testes de triagem laboratorial na 
investigagao dos disturbios hemorragicos e 
tromboticos e saber interpreta-los. 

• 

Reconhecer as situagoes de emergencia. 

• 

Descrever as intervengoes terapeuticas iniciais para os 
disturbios hemorragicos e tromboticos. 

• 

Orientar-se com hematologista pediatrico, sempre que 

necessario. 
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TROMBOCITOPENIA IMUNE 
PRIMARIA 


Denise Bousfield da Silva 
Liane Esteves Daudt 
Sandra Regina Loggetto 


Introdugao e definigao 

A trombocitopenia imune primaria (primary immune throm¬ 
bocytopenia - antigamente chamada de purpura trombocito- 
penica imune - PTI) na crianga e geralmente um disturbio 
agudo, autolimitado e imunomediado. E caracterizada pela 
presenga de trombocitopenia periferica isolada (contagem de 
plaquetas < 100.000/mm 3 ) e ausencia de condigoes secunda- 
rias que reduzam a contagem plaquetaria. 1 ' 5 

Os principais diagnostics diferenciais de trombocitopenia 
na crianga estao listados na Tabela l. 1 ' 5 

0 consenso internacional publicado no ano de 2010 classi- 
fica a purpura em: 

• recem-diagnosticada, quando a remissao da trombocitopenia 
ocorre em periodo < 3 meses; 

• persistente, quando a trombocitopenia persiste por periodo 
entre 3 e 12 meses; 

• cronica, quando a trombocitopenia persiste por 12 meses ou 
mais. 2 

A PTI recem-diagnosticada representa cerca de 80 a 85% dos 
casos nas criangas. 1 ' 5 

Etiopatogenia e epidemiologia 

A PTI e uma doenga heterogenea, de patogenese complexa, 
envolvendo alteragao na apresentagao do antigeno e na ativa- 
gao da celula T, disturbio na estimulagao das celulas e dos an- 
ticorpos e alteragao na ativagao/supressao do sistema de 
complemento. 4 ’ 7,8 

Em alguns estudos sobre PTI, foi demonstrado que os anti- 
corpos antiplaquetarios podem determinar supressao na pro- 
dugao de novas plaquetas, em virtude da diminuigao do nu- 
mero dos megacariocitos e da inibigao de sua maturagao. 1 ’ 7 ’ 8 
Entretanto, os fatores que desencadeiam a formagao desses 
anticorpos ainda nao estao completamente entendidos. 1 ’ 49 

A historia familiar de trombocitopenia em parentes de l e 
grau pode ser identificada em uma porcentagem pequena de 
criangas com PTI. A trombocitopenia familiar, portanto, e 


Tabela 1 Diagnostico diferencial de trombocitopenia na 
crianga 

Pseudotrombocitopenia gestacional/neonatal 

Disturbios congenitos ou hereditarios (sindrome de Wiskott- 
-Aldrich, sindrome de trombocitopenia com ausencia do radio 
(TAR), etc.) 


Etiologia infecciosa (infecgoes congenitas, infecgoes virais, 
tuberculose, etc.) 


Falha da trombopoese (anemia aplastica, anemia de Fanconi, 
etc.) 


Disturbios das plaquetas gigantes (anomalia de May-Hegglin, 
sindrome de Bernard-Soulier, etc.) 


Malignidades: principalmente leucemias e distubrios 
linfoproliferativos 

Sequestro plaquetario (hiperesplenismo, sarcoidose, etc.) 

Medicamentosa (penicilina, cefalosporinas, sulfonamidas, anti- 
-inflamatorios nao hormonais, heparina, etc.) 

Nutricional: condigoes relacionadas a deficiencia de vitamina B12 
e de acido folico 


Processos consultivos (hemangioma gigante, coagulagao 
intravascular disseminada, sindrome hemolitico-uremica, 
sindromes hemofagociticas, etc.) 

Dilucional 


Disturbios vasculares do colageno (lupus eritematoso sistemico, 
artrite reumatoide, sindrome antifosfolipide, etc.) 


Imunomediada (PTI, sindrome de Evans, trombocitopenia 
neonatal aloimune, pos-vacinal, imunodeficiencia comum 
variada, etc.) 

Outras causas: relacionadas a transfusao, insuficiencia hepatica, 
deficiencia de trombopoetina, sindrome de Alport, hipertermia e 
hipotermia 

Fonte: adaptada de D’Orazio et al., 2013. 6 


mais provavelmente decorrente de trombocitopenia nao imu¬ 
ne hereditaria. 45 

A trombocitopenia na PTI geralmente se segue a uma doen¬ 
ga viral aguda em criangas previamente higidas. 4 5 

Estudos desenvolvidos por alguns autores em relagao a 
fungao plaquetaria na PTI recem-diagnosticada demonstra- 
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ram que, apesar de a crianga possuir a contagem de plaqnetas 
extremamente baixa ao diagnostico, os episodios hemorragi- 
cos sao menos graves que naqueles pacientes que possuem 
trombocitopenia secundaria a falha medular, por causa da 
presenga de plaquetas jovens, granulares e hemostaticamente 
efetivas. 6 

Na PTI cronica, algumas vezes e descrita a associagao com 
outras doengas autoimunes, ou sua ocorrencia em conjungao 
com uma condigao de base que predisponha os pacientes a 
disturbios autoimunes. 2 ’ 4 

A incidencia anual da PTI nas criangas clinicamente sinto- 
maticas e de 2,2 a 5,5 casos/100.000 criangas. A idade de im- 
cio e variavel, embora ocorra urn pico de incidencia entre 2 e 6 
anos de idade. 2 4 

Casos de trombocitopenia grave sintomatica em criangas 
com menos de 2 meses de idade podem ser secundarios a anti- 
corpos antiplaquetas adquiridos passivamente da mae com 
PTI ou sensibilizada por antigeno plaquetario da crianga. 2 ’ 4 ’ 5 

A PTI recem-diagnosticada afeta ambos os sexos na mes- 
ma proporgao. A doenga ocorre principalmente no inverno e 
na primavera, quando as infecgoes virais sao mais frequen- 
tes. 2 ’ 4 ’ 5 

A PTI cronica desenvolve-se em 15 a 20% dos casos, predo- 
minando no sexo feminino e na idade superior a 10 anos. 
Outros fatores que sugerem a cronicidade da doenga sao a con¬ 
tagem de plaquetas ao diagnostico > 50.000/mm 3 , sangra- 
mentos discretos e de inicio insidioso. A incidencia anual esti- 
mada da forma cronica e de 0,46 casos/100.000 criangas. 2 ’ 4 ’ 5 ’ 9 

Na populagao brasileira, nao ha dados estatfsticos publica- 
dos em relagao a sua incidencia e prevalencia. 

Quadro clinico 

0 quadro clinico tipico da PTI caracteriza-se por uma crianga 
previamente saudavel e que apresenta subitamente equimo- 
ses e/ou petequias. Em torno de 60% dos casos, ha uma his¬ 
toria previa de infecgao, geralmente antecedendo o quadro cli¬ 
nico em cerca de 1 mes. 145 

A PTI associada a vacinagao contra sarampo, rubeola e ca- 
xumba (SRC ou triplice viral) e rara, ocorrendo em aproxima- 
damente 2,6 casos para 100.000 doses da vacina. 14 ’ 5 

A epistaxe ocorre em cerca de 20 a 30% dos casos. A hema¬ 
turia, o sangramento oral e o gastrointestinal sao observados 
em menor frequencia. Nao e descrito, no quadro clinico de 
PTI, presenga de sintomas sistemicos, como anorexia, dores 
articulares ou perda de peso. 

No exame fisico, nao ha aumento signihcativo de linfono- 
dos, figado ou bago, embora este ultimo possa estar levemente 
aumentado em 10% dos pacientes. 4 5 

Na fase aguda da doenga, quando a contagem plaquetaria 
esta < 20.000/mm 3 , ha maior risco de sangramentos modera- 
dos. 1 ’ 49 

No estudo publicado pelo Grupo de Estudo Intercontinen¬ 
tal de PTI na Infancia, que analisou 863 pacientes, observou- 
-se que 2,9% dos casos registrados apresentaram sangramen¬ 
tos mais signihcativos, dehnidos como epistaxe, sangramento 
gastrointestinal e/ou hemorragia intracraniana. Entre os pa¬ 


cientes com sangramentos mais signihcativos, a contagem de 
plaquetas era < 20.000/mm 3 em 86% dos casos. 10 

As hemorragias graves, como as intracranianas (0,1 a 0,5%), 
sao raras podendo ocorrer em qualquer periodo do curso da 
doenga. Fatores de risco identihcados para o desenvolvimento 
de hemorragia intracraniana incluem: contagem de plaquetas 
inferior a 20.000/mm 3 (particularmente < 10.000 mm 3 ); his¬ 
toria recente de traumatismo craniano; uso recente de agentes 
inibidores plaquetarios; infecgoes; presenga de malformagao 
arteriovenosa; e presenga de alteragao na fungao plaquetaria/ 
disturbios na hemostasia. 2 4 

Na PTI, alem da contagem plaquetaria, alguns fatores de 
confusao devem ser considerados na variabilidade da tenden- 
cia hemorragica, como as alteragoes da integridade do vaso 
sanguineo e da fungao plaquetaria; presenga de doenga de 
Von Willebrand concomitante; defeitos plaquetarios qualitati- 
vos herdados e a atividade fisica do paciente. No entanto, ate o 
momento, desconhece-se urn fator hdedigno capaz de predi- 
zer a crianga que desenvolvera hemorragia intracraniana, pro- 
vavelmente pelo polimorhsmo dos genes envolvidos na he¬ 
mostasia e na resposta imune. 11 

Diagnostico 

0 diagnostico deve ser fundamentado na historia clinica, no 
exame fisico, na exclusao de outras causas de trombocitope¬ 
nia (ver Tabela 1), no hemograma e na avaliagao do esfregago 
sanguineo. 1 ’ 2 ’ 4 ’ 5 

0 diagnostico de leucemia deve ser excluido na presenga de 
dor ossea, hepatoesplenomegalia ou linfonodomegalia signifi- 
cativa. Apesar da existencia de controversias, muitos hemato- 
logistas recomendam a realizagao do mielograma quando 
houver necessidade do uso de corticosteroides. No entanto, e 
importante enfatizar que e incomum o achado de trombocito¬ 
penia isolada em pacientes com leucemia aguda, exceto nos 
lactentes e pre-escolares com sindrome de Down, nos quais a 
trombocitopenia, em algumas situagoes, pode anteceder a 
leucemia megacarioblastica aguda. 12 ’ 4 ’ 5 

A possibilidade diagnostica de disturbio congenito das pla¬ 
quetas deve ser considerada, em caso de historia de purpura 
de desenvolvimento insidioso (semanas a meses), presenga 
de plaquetopenia nos primeiros meses de vida ou historia fa¬ 
miliar de trombocitopenia. 

A avaliagao laboratorial mais relevante na crianga com PTI 
recem-diagnosticada e o hemograma completo com a analise 
do esfregago sanguineo. A contagem de plaquetas e tipica- 
mente baixa, mas a concentragao de hemoglobina, os indices 
eritrocitarios, a contagem leucocitaria total e diferencial sao 
normais. Ocasionalmente, a concentragao de hemoglobina 
pode estar reduzida se o paciente tiver apresentado urn episo- 
dio hemorragico importante. 45 

Em relagao a avaliagao do esfregago sanguineo, observam- 
-se morfologia normal de todas as linhagens celulares, exceto a 
presenga de algumas plaquetas maiores no sangue periferico; 
leve eosinofilia, sem relagao prognostica (20% dos casos); e a 
presenga de linfocitose atipica no sangue periferico de alguns 
pacientes, sugerindo infecgao viral concomitante. 4 5 
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0 volume plaquetario medio costuma ser normal ou eleva- 
do (> 8 £L). Caso o volume plaquetario medio esteja diminufdo, 
outros diagnostics, como a sfndrome de Wiskott-Aldrich, de- 
vem ser considerados. 6 

No paciente com quadros clfnico e laboratorial tfpicos, ne- 
nhum exame adicional e rotineiramente necessario para o 
diagnostico. No entanto, o aspirado da medula ossea (mielo- 
grama) deve ser realizado para excluir outros diagnostics, 
quando se observar: 2 ’ 4 ’ 5 

• linfadenomegalia e/ou hepatoesplenomegalia inexplicadas; 

• presenga de outras anormalidades no hemograma (neutrope¬ 
nia, anemia inexplicada e presenga de celulas atipicas); 

• falha da terapeutica medicamentosa inicial utilizada. 

A realizagao do mielograma naqueles pacientes em que hou- 
ver necessidade de utilizar corticosteroide tern sido tambem a 
conduta pratica utilizada pela maioria dos hematologistas, vi- 
sando a nao mascarar o diagnostico de leucemia aguda. 45 

Na PTI, o mielograma revela normocelularidade com matu- 
ragao eritroide e mieloide normais. As unidades formadoras 
de colonias de megacariocitos, em geral, estao aumentadas, 
ou pelo menos normais em numero na PTI recem-diagnosti- 
cada. Na PTI cronica, ja foi observada diminuigao dessas uni¬ 
dades. 0 nfvel de trombopoetina endogena esta geralmente 
normal ou levemente aumentado, por razoes que permane- 
cem inexplicadas. 7 

Tratamento 

Nesse capftulo, sera abordada a terapeutica na PTI recem- 
-diagnosticada, considerando que representa a maioria dos ca- 
sos na crianga e que a PTI persistente e cronica deve ser segui- 
da pelo hematologista pediatric. 

Geral 

A maioria das criangas com PTI recem-diagnosticada nao tern 
sintomas de sangramento signibcativo, apesar das baixas conta- 
gens de plaquetas, e pode ser conduzida sem uma terapeutica 
especihca direcionada para elevar a contagem de plaquetas. Nes¬ 
ses casos, as plaquetas produzidas e liberadas pela medula ossea 
sao jovens, granulares e exibem boa fungao hemostatica. 245 
A hospitalizagao para esses pacientes esta condicionada a: 

• tratamento a ser administrado; 

• presenga de sangramento clfnico signibcativo e/ou plaqueto- 
penia importante; 

• situagoes em que nao haja conbabilidade nos familiares em 
relagao a adesao as orientagoes realizadas; 

• famflia residir em local que nao seja de acesso facil ao atendi- 
mento hospitalar em caso de emergencia. 

E importante que os pais/responsaveis sejam informados que, 
na maioria dos casos, o curso clfnico da doenga e autolimitado. 
Os familiares/responsaveis devem ser ainda orientados em 
relagao a proibigao para pratica de esportes de contato ou ati- 
vidades com alto risco para traumatismo craniano. E funda¬ 
mental tambem a orientagao para evitar o uso de medicagoes 
antiagregantes plaquetarias ou anticoagulantes. 245 


Especffico 

Diversos estudos tern demonstrado que varios tratamentos es- 
pecfbcos podem elevar mais rapidamente o numero de pla¬ 
quetas, entretanto, todos possuem eventos adversos e, ate o 
momento, nao ha evidences de que alterem a bsiopatologia 
de base da doenga nem aumentem a chance de remissao com- 
pleta. 2 ’ 45 

As decisoes terapeuticas, portanto, devem estar mais pau- 
tadas na sintomatologia do que exclusivamente na contagem 
de plaquetas. A terapeutica especihca deve ser recomendada 
para as criangas que apresentem sintomas hemorragicos sig- 
nihcativos ou alto risco para ele. 2 ’ 4 ' 6 ’ 9 ' 11 

Independentemente da forma de tratamento, cerca de 3% 
das criangas podem evoluir para quadro de hemorragia mais 
signibcativa. Nesse contexto, e importante lembrar que o 
sangramento para o sistema nervoso central pode ocorrer 
mesmo nos pacientes que utilizaram o tratamento medica- 
mentoso. 2,4,5 

As condutas terapeuticas atualmente utilizadas dependem 
mais da experiencia clfnica e da decisao em conjunto com os 
pais/responsaveis (apos devidamente esclarecidos) do que de 
estudos clfnicos randomizados e controlados. 24 

Em relagao a escolha da terapia, e fundamental enfatizar 
que ela deve ser individualizada, considerando, alem da con¬ 
tagem de plaquetas, a presenga de sinais e sintomas hemorra¬ 
gicos, os custos, os eventos adversos do tratamento e a quali- 
dade de vida para as criangas/adolescentes e seus pais/ 
responsaveis. 2 ’ 45 

Nesse contexto, e importante lembrar que as criangas com 
contagem de plaquetas entre 20.000 e 30.0000/mm 3 geral¬ 
mente vivem bem e nao apresentam manifestagoes hemorra- 
gicas signihcativas. 2 ’ 4 ’ 5 

As estrategias terapeuticas de primeira linha para PTI estao 
listadas na Tabela 2. 1 ’ 2 ’ 4 ' 6 ’ 8 ’ 9 

A transfusao de plaquetas nos pacientes com PTI esta indi- 
cada somente em sangramentos com risco de obito, em doses 
mais elevadas que as habitualmente utilizadas, e em associa- 
gao com corticosteroide endovenoso e/ou imunoglobulina 
endovenosa, uma vez que a meia-vida das plaquetas tambem 
esta reduzida na PTI. 1 ’ 2 ’ 4 ’ 5 ’ 8 ’ 9 

Em relagao a esplenectomia, raramente e utilizada em 
criangas com PTI recem-diagnosticada. Esse procedimento 
pode ser justibcado para pacientes com PTI cronica que nao 
responderam a terapeutica especihca e que possuam sangra¬ 
mentos signibcativos. E importante verihcar a presenga de 
bago acessorio e realizar tambem sua retirada. Em geral, e efe- 
tiva, pois o bago e o maior sftio de destruigao plaquetaria ex- 
travascular, bem como sftio primario das celulas B, as quais 
produzem anticorpos contra as glicoprotefnas da membrana 
plaquetaria. A contagem de plaquetas costuma aumentar ime- 
diatamente apos a esplenectomia, alcangando o valor maximo 
em 1 a 2 semanas do perfodo pos-operatorio. A taxa de respos- 
ta completa a esplenectomia, segundo diversos estudos, varia 
de 60 a 80%. 2 ’ 46 

Pacientes esplenectomizados possuem risco, no longo pra- 
zo, para trombose e infecgao. Assim, as criangas que serao es- 
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Tabela 2 Principals intervengoes terapeuticas de primeira linha para a PTI l2<4 ‘ 6J 


Medicamento 

Dose 

Agao 

Corticosteroide 

Prednisolona ou prednisona, 4 mg/kg/dia, por 4 dias, ou 1 a 2 
mg/kg/dia, via oral (dose maxima de 60 mg), por 2 a 3 semanas, 
independentemente da contagem de plaquetas, em razao dos 
efeitos adversos associados ao tratamento prolongado 
Dexametasona (principalmente nas formas refratarias e cronicas) 
na dose de 20 a 40 mg/m 2 por 4 dias, via oral ou endovenosa, a 
cada 15 a 28 dias, por 4 a 6 ciclos (dose maxima de 40 mg/dia) 
Metilprednisolona em alta dose (30 mg/kg/dia por 3 dias, dose 
maxima de 1.000 mg). Pode ser uma alternativa efetiva e menos 
dispendiosa que a imunoglobulina endovenosa na presenga de 
sangramentos mais expressivos 

Inibe a fagocitose e a sintese de anticorpos 
e aumenta a estabilidade do endotelio 
microvascular 

Imunoglobulina* 

0,8 a 1 g/kg/dia endovenosa, por 1 a 2 dias. E contraindicada 
nos pacientes com deficiencia congenita de IgA. No caso de 
sangramento grave, pode-se indicar a imunoglobulina associada ao 
corticosteroide 

Inibe a atividade fagocitica das celulas do 
sistema reticuloendotelial, provavelmente 
por ocupagao dos receptores Fc, 
resultando, assim, na sobrevida das 
plaquetas opsonizadas. Atua tambem 
alterando as subpopulagoes do linfocito 

T e na fungao da celula B, reduzindo a 
produgao de autoanticorpos 

Imunoglobulina 

anti-D** 

Produz elevagao da contagem das plaquetas em 50 a 77% dos 
casos, desde que administrada em doses suficientes (50 a 75 meg/ 
kg endovenosa) 

IgG anti-D e um antissoro policlonal 
contra o antigeno Rh (D) dos eritrocitos. 
Anticorpos aderidos a eritrocitos Rh + 
diminuem a destruigao de plaquetas. 

Parecem ter pouco ou nenhum efeito no 
sistema imune 


* Eleva o numero de plaquetas em mais de 80% das crianqas. A resposta terapeutica e mais rapida do que com uso do corticosteroide. O efeito e transitorio, 
permanecendo por aproximadamente 2 a 4 semanas. 

** A imunoglobulina anti-D e um procedimento terapeutico menos dispendioso que a imunoglobulina intravenosa e pode ser utilizado para os pacientes Rh 
positivo, com teste de Coombs direto negativo e com bago funcionante (nao recomendado para esplenectomizados). Seu efeito terapeutico permanece 
entre 1 e 5 semanas. Certo grau de hemolise e comumente observado, podendo, as vezes, ser grave e estar associado com insuficiencia renal. A formulagao 
endovenosa nao e dispom'vel em nosso meio. 


plenectomizadas devem receber vacinas contra pneumococo, 
Haemophilus influenzae tipo b e Neisseria meningitidis pelo 
menos 2 semanas antes da cirurgia. Naquelas criangas em que 
a esplenectomia foi realizada em uma situagao de emergen- 
cia/urgencia para tratamento de hemorragia aguda, a vacina- 
gao deve ser realizada logo apos o procedimento cirurgico. A 
profilaxia com penicilina esta indicada para todos os pacien¬ 
tes com idade inferior a 5 anos e naqueles com idade superior 
a 5 anos no momento da cirurgia, pelo menos por 2 anos apos 
a esplenectomia. 0 efeito benefico da penicilina em criangas 
mais velhas e controverso na literatura. Todos os pacientes es¬ 
plenectomizados devem ser orientados a procurar imediata- 
mente um servigo medico na presenga de febre ou de doenga 
sistemica. 1 ’ 2 ’ 4 ' 6 

Os pacientes com PTI persistente ou cronica devem ser en- 
caminhados para seguimento e manejo com o hematologista 
pediatrico. 

As terapias de segunda linha devem ser reservadas para os 
pacientes com PTI cronica e que mantenham trombocitope- 
nia importante e sintomas hemorragicos significativos. 1 ’ 2 ’ 4 ’ 5 

A menstruagao excessiva nas adolescentes pode ser contro- 
lada com antifibrinoliticos e/ou anticoncepcionais. 2 ’ 4 

Prognostico 

A maioria das criangas com PTI recem-diagnosticada nao re- 
quer tratamento especifico e, em 80 a 85% dos casos, o distur¬ 
bs resolve-se sem sequelas, em um perfodo de ate 6 meses. 


Somente 15 a 20% das criangas desenvolvem a forma cronica 
da doenga, cujo comportamento e similar a PTI do adulto. 12 ’ 45 

A remissao espontanea da doenga ocorre principalmente 
durante os primeiros 2 anos apos o diagnostic. A taxa de re¬ 
missao reduz consideravelmente apos esse perfodo. 12 

Desafios 

Nao ha, no momento, ferramentas efetivas para predizer o ris- 
co de sangramento no paciente com PTI. Futuros ensaios cli- 
nicos no tratamento da PTI deveriam enfocar mais as manifes- 
tagoes hemorragicas e aquelas relacionadas a morbidade da 
doenga do que apenas a corregao da contagem plaquetaria. 1 ’ 2 ’ 411 

Osbiomarcadores genetics, atualmente em estudo, visam a 
predizer a evolugao da doenga e realizar a estimativa prognosti- 
ca. A identificagao desses preditores de recuperagao trara bene- 
ficios nao somente para os profissionais na decisao terapeutica, 
mas para qualidade de vida dos pacientes e seus familiares. 412 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Definir e classificar a PTI. 

• Identificar sua etiopatogenia e epidemiologia. 

• Reconhecer o quadro clinico da PTI e os principals 
diagnosticos diferenciais. 

• Apontar os fatores de risco para sangramentos 
significativos. 

• Identificar o tratamento geral e especifico para PTI. 

• Conhecer o prognostico da doenga. 
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CAPITULO 17 


SINDROME 

HEMOFAGOCITICA 

Ana Paula Kuczynski Pedro Bom 


Introdugao 

A sindrome hemofagocitica (SH), tambem denominada linfo- 
-histiocitose hemofagocitica, e uma doenga incomum, caracte- 
rizada por ativagao expressiva do sistema imune, sendo po- 
tencialmente fatal. 1 0 reconhecimento da doenga e o 
diagnostic precoce sao essenciais para a sobrevida dos pa- 
cientes. 

Epidemiologia 

Trata-se de uma sindrome primariamente pediatrica, sendo 
mais comum em lactentes, com incidencia maior em menores 
de 3 meses, sem predominance em relagao ao sexo. 1 

Estima-se que aproximadamente 1 entre 3.000 criangas in- 
ternadas por ano em algum hospital pediatrico nos EUA tera a 
sindrome. 2 No Brasil, ainda nao ha uma estimativa da inci¬ 
dence anual de casos novos por ano, com poucos relatos des- 
critos na literatura nacional. 

Classificacao 

As variagoes das SH tern sido sugeridas desde a descrigao do 
primeiro caso como “reticulocitose hemofagocitica familiar” 
em 1952. 3 

As formas descritas como “SH primaria” sao para relacionar 
a presenga de uma doenga genetica previa, e a “SH secunda¬ 
ria”, para evidenciar uma doenga desencadeada por outro fator 
etiologico. Tanto a forma primaria como a secundaria podem 
ser desencadeadas por infecgoes ou outros eventos imunolo- 
gicos ativadores, e as mutagoes geneticas podem estar presen- 
tes em pacientes de qualquer faixa etaria e com qualquer his¬ 
toric familiar. 3 Estao listados a seguir alguns aspectos clinicos 
e laboratoriais das SH primarias e secundarias. 

SH primaria 

Tambem denominada linfo-histiocitose hemofagocitica fami¬ 
liar (LHF), e causada por mutagao genetica em determinado 
locus da LHF ou em algum gene responsavel por uma das sin- 
dromes de imunodeficiencias graves. 


Subtipos por mutagao de locus 

• LHF1: defeito genetic pouco conhecido; 3 

• LHF2: mutagao no gene PRF1 que codifica a perforina, uma 
proteina atuante na apoptose presente em linfocitos T e 
natural killer (NK); 4 

• LHF3: mutagao no locus do gene UNC13D , que codifica a pro¬ 
teina Munc 13-4, interagindo na maturagao dos granulos de 
celulas citoliticas; 5 

• LHF4: mutagao no locus do gene STX11 , que codifica a protei¬ 
na sintaxina 11, resultando em defeito na degranulagao; 6 

• LHF5: mutagao no locus do gene STXBP2 , que codifica a sinta¬ 
xina ligadora da proteina 2 (Munc 18-2). Essa proteina liga-se a 
sintaxina 11 e promove a liberagao dos granulos citotoxicos. 7 

A probabilidade de identificar uma mutagao e maior em crian¬ 
gas menores. Em urn estudo com 476 criangas norte-america- 
nas, uma mutagao genetica foi identificada em 45% das que 
tinham menos de 1 ano de vida. Nas criangas entre 2 meses e 1 
ano, 1 a 2 anos e maiores de 2 anos, a frequencia de identifica- 
gao de mutagao genetica foi de 39%, 20% e 6%, respectiva- 
mente. 2 Em outro estudo envolvendo 174 adultos (idade entre 
18 e 75 anos), 14% apresentavam uma mutagao genetica, com 
defeitos parciais nas fungoes das proteinas. 8 

Subtipos relacionados a mutagoes associados 
a imunodeficiencias graves 

• Sindrome de Griscelli tipo 2: causada por mutagao no gene 
RAB27A , que codifica a proteina GTP. E caracterizada por hi- 
popigmentagao, deficiencia imunologica, trombocitopenia e 
alteragoes neurologicas; 9 

• sindrome de Chediak-Higashi: causada por mutagoes no 
CHS/LYST , que codifica uma proteina reguladora lisossomal. 
Caracteriza-se por albinismo oculocutaneo parcial, defeitos 
nos neutrofilos, neutropenia e alteragoes neurologicas; 10 

• doenga linfoproliferativa ligada ao X: o tipo 1 e causado por 
mutagoes no SH2D1A , que codifica urn ativador de linfocitos 
T e NK; o tipo 2 e causado por mutagoes no BIRC4 , que codifi- 
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ca proteinas, as quais protegem as celulas da apoptose. Tam¬ 
bem pode ser denominada doenga Duncan e esta relacionada 
a complicagoes da infecgao pelo virus Epstein-Barr (EBV); 11 
• doenga granulomatosa cronica: doenga genetica heterogenea 
associada a infecgoes bacterianas e fungicas. 3 

SH secundaria (esporadica ou adquirida) 
Relaciona-se, em geral, a pacientes que nao apresentam uma 
mutagao familiar conhecida, porem sao portadores de defei- 
tos genetics (como defeitos heterozigoticos, mutagoes resul- 
tando em expressao parcial de proteinas) e tern urn fator de- 
sencadeante identificado, que sao: 

1. Infecgoes: as associagoes com infecgoes por virus sao as mais 
frequentes, predominando o EBV. 12 Destacam-se outros, 
como citomegalovirus, parvovirus, herpes simples, virus vari- 
cela zoster, virus do sarampo, virus herpes humano-8, virus 
influenza H1N1 e virus da imunodeficiencia humana (HIV). 
Podem estar isolados ou combinados. Menos comumente, 
bacterias, parasitas (leishmaniose, malaria) e fungos tambem 
podem ser desencadeantes. 13 

2. Neoplasias malignas: geralmente leucemias linfoides e linfo- 
mas. 13 Frequentemente, nesses pacientes, a SH pode ser de- 
sencadeada por algum agente infeccioso, no decorrer do tra- 
tamento. 

3. Doengas reumatologicas: dentro deste grupo de doengas, a 
SH pode ser denominada sindrome de ativagao macrofagica 
(SAM), sendo artrite reumatoide juvenil a associagao mais 
comum. A SAM tambem pode ser desencadeada pela doenga 
de Kawasaki. 3 

Fisiopatologia 

A SH nao e uma doenga maligna e caracteriza-se por urn pro- 
cesso inflamatorio exacerbado disseminado, causado por uma 
ativagao anormal do sistema imune. Presume-se que todo o 
processo decorra da perda da regulagao de macrofagos ativa- 
dos e linfocitos. 12 

Na SH, os linfocitos T e NK falham em eliminar macrofagos 
ativados e, consequentemente, a perda da regulagao normal 
do feedback resulta na excessiva ativagao macrofagica. Como 
resultado final, ocorre uma elevagao persistente no sangue pe- 
riferico e em tecidos do interferon-gama, fator de necrose tu- 
moral-alfa (TNF-alfa), interleucinas (IL-lb, IL-6, IL-8, IL-10, 
IL-12) e do receptor soluvel da IL-2 (CD25). 14 Acredita-se que o 
excesso de citocinas inflamatorias seja responsavel pela maio- 
ria dos sinais e sintomas da doenga, pela falencia multipla dos 
orgaos e pelas altas taxas de mortalidade. 12 

Associados a apresentagao de antigenos e a produgao exa- 
cerbada de citocinas, os macrofagos tambem podem fagocitar 
celulas hospedeiras. A hemofagocitose refere-se ao aprisiona- 
mento das celulas sanguineas e da medula ossea pelos macro¬ 
fagos. As celulas ou fragmentos celulares podem ser visualiza- 
dos no citoplasma dos macrofagos, em materiais de biopsias 
de linfonodos, bago, figado e medula ossea. Embora possa ser 
urn marcador de excesso de ativagao macrofagica, sustentan- 
do o diagnostic de SH, a hemofagocitose isolada nao e patog- 
nomonica nem obrigatoria para o diagnostic. 3 


Manifestagdes clmicas 

A SH apresenta-se como uma doenga febril associada ao en- 
volvimento de multiplos orgaos. Portanto, os sinais e sinto¬ 
mas da SH podem ser confundidos com infecgoes, febre de 
origem indeterminada, hepatite ou encefalite. A febre geral¬ 
mente e prolongada e intermitente, estando presente em cer- 
ca de 95% dos casos. Esplenomegalia e hepatomegalia volu- 
mosas sao muito comuns, podendo estar associadas a 
linfonodomegalias, rash , em geral transitorio, e sintomas neu¬ 
rologies. 3 

Anormalidades neurologicas ja foram descritas em urn ter- 
go de pacientes com SH, entre elas convulsoes, alteragoes do 
nivel de consciencia (incluindo manifestagoes graves consis- 
tentes com encefalites) e ataxia. 12 

Pacientes com SH tern urn risco aumentado para desenvol- 
ver a sindrome da encefalopatia posterior reversivel (PRES), a 
qual se manifesta como cefaleia, alteragao da consciencia, dis- 
turbios visuais e/ou convulsoes. Ao exame, os pacientes po¬ 
dem apresentar hemorragias na retina e edema do nervo opti- 
co . 3 

A ressonancia magnetica (RM) encefalica pode mostrar 
areas hipodensas ou necroticas. Aproximadamente 50% dos 
pacientes tern anormalidades do liquido cefalorraquidiano 
(LCR), especialmente hiperproteinorraquia, estando associa- 
do a urn maior indice de mortalidade e sequela neurologica. 15 

A PRES esta associada com achados caracteristicos na RM, 
incluindo edema cerebral vasogenic, predominantemente 
nos hemisferios cerebrais posteriores. 3 

Alteragoes laboratoriais 

1. Citopenias: especialmente anemia e trombocitopenia sao ob- 
servadas em mais de 80% dos pacientes. Podem ocorrer tar- 
diamente na SAM, sobretudo nas criangas com artrite reuma¬ 
toide juvenil. 3 

2. Niveis series de ferritina: nivel serico muito alto de ferritina e 
comum na SH; niveis acima de 500 foram descritos em mais 
de 90% de pacientes estudados. 3 

3. Fungao hepatica e alteragoes da coagulagao: quase todos os 
pacientes tern hepatite, manifestando-se com elevagao de en- 
zimas (transaminases, gama GT), desidrogenase latica (LDH) 
e bilirrubinas. Aumento de triglicerides e hipofibrinogenemia, 
causados por disfungao hepatica e coagulagao intravascular 
disseminada (CIVD) tambem sao frequentes. Os achados de 
biopsia hepatica geralmente evidenciam acumulos de linfoci¬ 
tos e hepatite cronica com infiltragao linfocitica periportal. 3 

Diagnostico 

Avaliagao inicial 

A maioria dos pacientes com SH manifesta-se inicialmente 
com quadro grave, apresentando envolvimento de multiplos 
orgaos, citopenias, alteragao de fungao hepatica e sintomas 
neurologies. Muitos pacientes tern urn historic de interna- 
goes prolongadas ou piora do seu quadro clinic, sem urn diag¬ 
nostico preciso antes da possibilidade de uma SH ser cogitada. 
Nesses casos, deve ser realizada investigagao rapida incluindo 
hemograma, pungao aspirado/biopsia de medula ossea, tes- 


1626 . TRATADO DE PEDIATRIA • SE£AO 19 ONCO-HEMATOLOGIA 


tes de fungao hepatica e da coagulagao, ferritina e avaliagao 
neurologica, com o objetivo de iniciar o tratamento o mais ra- 
pido possivel. 2 

Os pais das criangas com suspeita de SH devem ser ques- 
tionados sobre consanguinidade, doengas familiares, antece- 
dentes infecciosos, historico de febre recorrente e deficiencias 
imunologicas preexistentes (como HIV, doengas reumatologi- 
cas, uso de imunossupressores, etc.). 

No exame fisico completo minucioso, deve-se focar na 
identificagao de rash , sangramento, linfonodomegalias, hepa- 
toesplenomegalia, sinais neurologicos, alem do exame do apa- 
relho cardiovascular e respiratorio. 

Todos os pacientes devem realizar hemograma, coagulo- 
grama (incluindo tempo de atividade da protrombina - TAP, 
tempo parcial de tromboplastina ativada - TTPA, fibrinogenio, 
D-dimero), ferritina serica, enzimas hepaticas, bilirrubinas, 
albumina, LDH e triglicerides. 3 

Com base nos sintomas e sinais de envolvimento especifico 
de determinado orgao e/ou do grau de suspeita da SH, estu- 
dos adicionais devem ser realizados, como listados a seguir: 

• culturas de sangue, medula ossea, urina, LCR e outros lfqui- 
dos que possam estar infectados; pesquisa de virus por meio 
de titulagoes e reagao em cadeia da polimerase (PCR) para 
EBV, citomegalovirus, adenovirus e outros virus suspeitos. E 
essencial o acompanhamento dos niveis de possiveis virus 
que venham a ser identificados para que o tratamento com te- 
rapia antiviral apropriada seja realizada; 3 

• pungao aspirado e biopsia de medula ossea: devem ser reali¬ 
zados em todos os pacientes para avaliar a causa de citope- 
nias e/ou para detectar hemofagocitose. Tambem deve ser 
realizada cultura da medula ossea, associada ao exame mi- 
croscopico para pesquisa de agente infeccioso (leishmaniose, 
malaria). Deve ainda ser investigada a presenga de neoplasia 
maligna com invasao da medula ossea. Na SH, a celularidade 
da medula ossea pode ser alta, baixa ou normal. 2 Importante 
lembrar que, em alguns pacientes, a hemofagocitose so apa- 
rece tardiamente no curso da doenga, mesmo na fase de me- 
lhora clinica; 2 

• Eletrocardiograma, radiografia de torax e ecocardiograma. 3 
Criterios diagnosticos 

A Sociedade Internacional de Histiocitose, baseada no proto- 
colo de tratamento HLH-2004, 2 definiu criterios para o diag¬ 
nostic da SH: 

1. Identificagao de mutagoes nos genes: PRF1 , UNC13D, STX11 , 
STXBP2 , Rab27A 7 SH2D1A ou BIRC4. 

ou 

2. Cinco dos seguintes achados: 

• febre > 38,5°C; 

• esplenomegalia; 

• citopenias, pelo menos de duas linhagens: hemoglobina < 9 
g/dL (para lactentes menores de 4 semanas, hemoglobina < 
10 g/dL para as outras faixas etarias); plaquetas < 100.000/ 
mm 3 ; contagem absoluta de neutrofilos < 1.000/mm 3 ; 

• hipertrigliceridemia > 265 mg/dL e/ou hipofibrinogenemia 
(fibrinogenio < 150 mg/dL); 


• hemofagocitose na medula ossea, bago, linfonodo ou figado; 

• atividade de celula NK baixa ou ausente; 

• ferritina > 500 ng/mL; 

• aumento de CD25 soluvel. 

Em razao das altas taxas de mortalidade da SH na ausencia de 
tratamento apropriado, McClain et al. 3 nem sempre requerem 
esses criterios diagnosticos para indicar o tratamento. Esses 
autores nao atrasam o tratamento enquanto aguardam os re- 
sultados de exames imunologicos e geneticos especializados. 

E comum para urn paciente apresentar apenas 3 ou 4 dos 8 
criterios diagnosticos, mas tambem ter sintomas neurologies, 
hipotensao e insuficiencia respiratoria ou renal. Para abordar 
essa questao, foi proposta uma modificagao para esses crite¬ 
rios, sendo necessario 3 dos 4 criterios (febre, esplenomegalia, 
citopenias, hepatite) mais 1 dos 4 marcadores imunologicos 
(hemofagocitose, aumento de ferritina acima de 3.000 ng/ 
mL, hipofibrinogenemia, ausencia ou diminuigao importante 
da fungao da celula NK). 316 Jordan et al. 2 tambem consideram 
essa modificagao de criterios suficientes para o diagnostic. 

Outras consideragoes para o diagnostico 
Embora a hemofagocitose e altos niveis de ferritina sejam mui- 
to sugestivos para o diagnostico da SH, devem-se considerar: 

• hemofagocitose nao e patognomonica nem e necessaria para 
o diagnostico da SH. Para pacientes com falencia de multi- 
plos orgaos, com perfil imunologico tipico de SH e com doen¬ 
ga aguda, as avaliagoes seriadas de medula ossea para hemo¬ 
fagocitose podem ser conduzidas simultaneamente com o 
imcio do tratamento; 3 

• com base na experiencia de McClain et al., 3 em criangas com 
niveis de ferritina maiores que 3.000 ng/mL com quadro cli¬ 
nic caracteristico, o diagnostico deve ser condizente com SH. 
Quando os niveis de ferritina sao maiores que 10.000 ng/mL, 
o diagnostico de SH deve ser altamente sugestivo. 

Diagnostico diferencial 

A SH pode simular varias doengas que cursam com febre, pan- 
citopenia, alteragoes hepaticas ou neurologicas. Citopenias, 
niveis muito elevados de ferritina e alteragoes de fungoes he¬ 
paticas (AFH) sao muito uteis para distinguir SH de outras si- 
tuagoes. A frequencia de AFH e tao alta na SH que a ausencia 
dessas alteragoes deve levar a uma busca minuciosa de urn 
diagnostico alternativo. E importante lembrar tambem que a 
SH pode ocorrer em associagao com muitas outras condigoes 
que estao inclusas em seu diagnostico diferencial. 3 

Alguns diagnosticos diferenciais que devem ser considera- 
dos estao listados a seguir: 

1. Infecgoes/septicemia: compartilham muitas caracteristicas 
semelhantes com SH, como febre, citopenias e alteragoes he¬ 
paticas. Tanto septicemia como SH podem evoluir com CIVD 
e inflamagao disseminada com liberagao aumentada de cito- 
cinas. Entretanto, a SH geralmente e desencadeada por infec- 
gao viral, ao contrario da septicemia, que e caracteristicamen- 
te causada por bacteria ou fungo e nao cursa com ativagao 
linfocitaria. Em urn grupo de 19 criangas com diagnostico ini- 
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rial de febre de origem indeterminada, foram detectados ni- 
veis extremamente altos de ferritina e LDH nos pacientes que 
tiveram diagnostics subsequentes de SH. 17 Niveis de ferriti¬ 
na tendem a se manter estabilizados em pacientes com infec- 
goes, mas estao propensos a aumentar drasticamente na SH. 3 

2. Hepatopatia/insuficiencia hepatica: tanto doenga hepatica 
primaria como SH podem cursar com hepatomegalia e altera¬ 
goes de fungoes hepaticas. Tambem ambas podem causar 
coagulopatia com TAP e TTPA prolongados, hipofibrinogene- 
mia e aumento de D-dimero. Ambas as doengas podem ainda 
causar encefalopatia. Contudo, ao contrario da hepatopatia, a 
SH e uma doenga multissistemica. Na SH, ocorre envolvi- 
mento mais expressivo de outros orgaos, citopenias, niveis 
muito altos de ferritina e alteragoes neurologicas. Excesso de 
citocinas circulantes nao e observado em pacientes com 
doengas primarias hepaticas. 3 

3. Encefalite: pode ser causada por microrganismos e por doen¬ 
ga autoimune. As manifestagoes clinicas podem variar desde 
deficits neurologies subitos ate coma. Na SH, alem das apre- 
sentagoes neurologicas, que podem ser identicas as da ence¬ 
falite, os pacientes tambem apresentam envolvimento mais 
extenso de orgaos, alem das diversas alteragoes laboratoriais 
que nao ocorrem nas encefalites isoladas. 3 

4. Maus-tratos: podem ter apresentagao clinica semelhante a 
SH com envolvimento de sistema nervoso central (SNC). As 
manifestagoes clinicas podem variar desde irritabilidade ate 
coma, e os achados podem ser de hemorragias em retina e in- 
tracranianas em ambos os casos. 18 A maioria das criangas viti- 
mas de maus-tratos com lesao cerebral tambem pode ter alte¬ 
ragoes laboratoriais, como TTPA prolongado. Entretanto, 
citopenias, alteragoes hepaticas e altos indices de ferritina 
nao sao caracteristicos de maus-tratos. 

Tratamento e prognostico 

A partir do primeiro protocolo de tratamento (HLH-94) para 
SH, proposto pela Sociedade de Histiocitose em 1994, houve 
aumento significativo da sobrevida dos pacientes, para 54%, 
com urn seguimento mediano de 6 anos. 19 

Geralmente, a maior barreira para o tratamento e para o 
prognostico favoravel para pacientes com SH e o atraso no 
diagnostico. Varios aspectos podem contribuir para esse atra¬ 
so, por exemplo, ser uma doenga rara, manifestagoes clinicas 
muito variadas e escassez de especificidade dos achados clini- 
cos e laboratoriais. 

Toda crianga com quadro sugestivo de SH deve ser avaliada 
por urn hematologista, e aqueles pacientes agudamente enfer- 
mos devem ser transferidos para centros de tratamento onde 
possam receber o tratamento especifico. 

0 objetivo do tratamento consiste em suprimir o processo 
inflamatorio disseminado, destruindo as celulas imunes. A te- 
rapia de indugao baseada no protocolo HLH-94 consiste em 
serie de tratamento semanal com dexametasona e etoposideo 
(VP-16), seguido por ciclosporina. Pacientes com doenga em 
SNC recebem o metotrexato (MTX) intratecal. Apos a indugao, 
os pacientes que se recuperaram param o tratamento, e aque¬ 
les que nao responderam devem continuar ate que sejam dire- 


cionados ao transplante alogenico. Esse tipo de tratamento 
tambem esta indicado para aqueles pacientes com mutagoes 
geneticas e/ou envolvimento de SNC. 3 

Em 2004, foi iniciado outro protocolo (HLH-2004) incluin- 
do modificagoes, como o inicio da ciclosporina mais precoce- 
mente (durante a fase indugao) e o acrescimo da hidrocortiso- 
na ao MTX intratecal. Ate que os resultados desse novo 
protocolo estejam disponiveis, McClain et al. 3 preferem indi¬ 
car o protocolo HLH-94. 

Quando a SH e desencadeada por uma infecgao aguda e o 
paciente encontra-se clinicamente estavel, o tratamento deve 
ser direcionado para a infecgao. 3 Entretanto, se o paciente esti- 
ver gravemente enfermo, o tratamento especifico para a SH nao 
deve ser adiado enquanto se aguarda a resolugao da infecgao. 3 

Na eventualidade de uma doenga reumatologica, quando o 
paciente esta estavel o suficiente para adiar a terapia para SH, 
McClain et al. 3 indicam terapia com corticosteroides e/ou tra¬ 
tamento especifico para a doenga desencadeante. Para as 
criangas com SAM, o aumento da dosagem do imunossupres- 
sor geralmente e suficiente. 3 

Apesar do aumento significativo da sobrevida com a utili- 
zagao do protocolo HLH-94, a mortalidade de pacientes com 
SH ainda e alta. 0 prognostico tambem e muito desfavoravel 
para pacientes com baixa faixa etaria, acometimento do SNC e 
falha da terapia de indugao. 3 

Indicagoes para transplante de celula-tronco 
hematopoetica (TCTH) alogenico 
Pacientes com mutagoes geneticas, doengas malignas, recidi- 
vas durante ou apos o tratamento da SH e/ou presenga de 
doenga em SNC necessitam de TCTH alogenico. 3 

Como as respostas ao tratamento da SH sao desconhecidas 
ao o iniciar, todos os pacientes e familiares (pais e irmaos) de¬ 
vem ser encaminhados para pesquisa do HLA, possibilitando, 
assim, identificagao precoce de urn possivel doador. Nesses 
casos, caso seja necessario realizar o TCTH alogenico, esses 
pacientes teriam sobrevida significativamente maior. 3 Se os ir¬ 
maos forem considerados como possiveis doadores, eles tam¬ 
bem devem ser submetidos a pesquisa de mutagoes geneticas. 

Tratamento de suporte 

Quase todos pacientes necessitam de transfusoes de hemode- 
rivados para prevengao e controle de sangramento, profilaxia 
de infecgoes oportunistas e antibioticos de largo espectro. 0 
controle da pressao arterial e essencial para minimizar os ris- 
cos de PRES. 3 

Consideragdes finais 

As criangas que nao sao submetidas ao tratamento tern sobre¬ 
vida de poucas semanas ou meses, em razao da falencia de 
multiplos orgaos. 

Em geral, a maior dificuldade para o tratamento e o atraso 
do diagnostico. A sobrevida pode aumentar significativamen¬ 
te com a terapia especffica para SH, a qual nao deve ser adiada 
enquanto se aguardam testes imunologicos ou analises gene¬ 
ticas. 
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Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer a importancia do diagnostico da si'ndrome 
hemofagocftica por conta de sua gravidade e 
dificuldades diagnosticas. 

• Descrever a classificapao da doenpa e seus principals 
diagnosticos diferenciais. 

• Apontar as manifestapoes clfnicas e laboratoriais da 
si'ndrome hemofagocftica. 

• Identificar os criterios diagnosticos, lembrando que 
hepatopatia e manifestapoes neurologicas sao muito 
frequentes. 

• Indicar o tratamento inicial e o prognostico da doenpa. 
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CAPITULO 18 


TRANSPLANTE DE CELULA- 
-TRONCO HEMATOPOETICA 

Liane Esteves Daudt 


Introdugao 

0 transplante de celula-tronco hematopoetica (TCTH), anti- 
gamente chamado de transplante de medula ossea, e a infu- 
sao da celula-tronco hematopoetica no receptor, apos altas 
doses de quimioterapia e/ou radioterapia para ablagao da me¬ 
dula ossea (MO) doente e a imunossupressao necessaria para 
pega. Nos ultimos 30 anos, esse procedimento vem sendo pro- 
gressivamente utilizado como alternativa de cura para muitos 
pacientes portadores de neoplasias hematologicas, aplasia de 
MO, imunodeficiencias congenitas, hemoglobinopatias, erros 
inatos do metabolismo, alguns tumores solidos e doengas au- 
toimunes. 1 

Classifica<pao e tipos 

0 TCTH pode ser classibcado de acordo com o tipo de doador, 
sua compatibilidade, origem da celula-tronco hematopoetica 
e tipo de condicionamento. 2 Essas informagoes sao importan- 
tes para determinar as indicagoes para cada patologia, sua 
evolugao, manejo e complicagoes. 

Segundo o doador das celulas hematopoeticas 

• Autologo: do proprio paciente; 

• singenico: o doador e urn irmao gemeo univitelino; 

• alogenico: o doador e urn individuo geneticamente distinto, 
em geral com compatibilidade do sistema de histocompatibi- 
lidade humano (HLA); 

• aparentados: doadores familiares, em geral irmao HLA-com- 
pativel; 

• nao aparentados: doadores adultos ou unidades de sangue de 
cordao umbilical obtidas nos registros nacionais e internacio- 
nais; requer compatibilidade HLA. 

Segundo a origem das celulas-tronco 
hematopoeticas 

• Medula ossea (MO): e a fonte mais comum em transplantes 
alogenicos pediatricos; 


• sangue periferico (SP): as celulas sao coletadas por leucoafe- 
rese. Mais frequentemente utilizada para TCTH autologos; 

• sangue de cordao umbilical e placentario (SCUP): alternativa 
em transplantes alogenicos, principalmente nao aparentados. 

Segundo a compatibilidade HLA 

• Compativeis: quando a tipagem HLA do doador e identica a 
do receptor; 

• parcialmente compativeis (mismatch): em geral, 1 a 2 antige- 
nos HLA distintos; 

• haploidenticos: doadores familiares com metade dos alelos 
do HLA compativeis. 

Segundo o regime de condicionamento 

• Mieloablativo: utiliza doses de quimioterapia e/ou radiotera¬ 
pia letais a medula ossea; 

• transplante de intensidade reduzida (nao mieloablativo ou 
minitransplante): baseia-se na imunossupressao para impe- 
dir que o receptor rejeite as celulas do doador favorecendo a 
troca gradual e a tolerancia da hematopoese do receptor para 
a do doador. 1-4 

O sistema de histocompatibilidade humano 

0 sucesso do TCTH alogenico depende do conhecimento do 
complexo de histocompatibilidade maior (major histocompati¬ 
bility complex - MCH) humano, representado nos antigenos 
leucocitarios humanos (human leucocyte antigen - HLA) que 
determinam a compatibilidade tecidual e a resposta imune. 
Esta localizado no cromossomo 6, e altamente polimorhco 
possuindo mais de 200 genes identibcados. Tern padrao de 
heranga mendeliano simples em bloco dos haplotipos; entre 
irmaos, a compatibilidade HLA ocorre em 25% dos nascimen- 
tos. Os genes do HLA mais envolvidos na resposta imune sao: 
os genes da classe I (regioes HLA-A, HLA-B e HLA-C) expres- 
sos pela maioria das celulas somaticas; e os genes da classe II 
(regiao D, farmlias M, 0, P, Q ou R) normalmente expressos 
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pelas celulas imunes, como linfocitos B, linfocitos T ativados, 
macrofagos, celulas dendriticas e celulas epiteliais do timo. A 
principal fungao dessas moleculas e apresentar peptidios deri- 
vados dos patogenos as celulas T e iniciar a resposta imune ce- 
lular adaptativa. 5 

A resposta imune contra os antigenos HLA representa a 
maior barreira para a realizagao do TCTH alogenico, e a com- 
patibilidade dos alelos de classe I (A e B) e classe II (DR, DP e 
DQ) sao os principais determinantes do resultado do procedi- 
mento. 1,4 

Indicagoes em pediatria 

0 TCTH e a alternativa de cura para varias doengas, entretanto, 
em razao dos riscos em curto e longo prazos associados ao 
procedimento, sua indicagao restringe-se ao tratamento de 
doengas cuja a sobrevida com o TCTH e significantemente su¬ 
perior a sobrevida com o tratamento convencional (p.ex., qui- 
mioterapia), ou quando o transplante pode promover uma 
melhora significativa da qualidade de sobrevida, como a elimi- 
nagao da necessidade de regimes de hipertransfusao nos pa- 
cientes com hemoglobinopatias. Suas indicagoes sao conti- 
nuamente avaliadas, considerando os resultados em estudos 
clinicos, novas alternativas terapeuticas, custos e melhora das 
medidas de suporte que possam beneficiar os resultados ime- 
diatos e tardios (Tabela 1). 

0 TCTH autologo e preferido para pacientes portadores de 
doengas sensiveis a quimioterapia, como linfomas, tumores 
solidos (neuroblastoma) e, mais recentemente, em algumas 
doengas autoimunes, como lupus eritematoso sistemico e ar- 
trite reumatoide juvenil. 0 TCTH alogenico e indicado para o 
tratamento de leucemias e outras doengas com envolvimento 
da MO (mielodisplasias, aplasias) e doengas congenitas, como 
erros inatos e imunodeficiencias (Tabela l). 1 ’ 4 No Brasil, a por- 
taria GM n. 2.600, de 21 de outubro de 2009, regulamenta as 
indicagoes de TCTH pelo Sistema Unico de Saude (SUS), alem 
de estabelecer os criterios de priorizagao para a lista de atendi- 
mento favorecendo os pacientes com maior urgencia, curabili- 
dade e tempo de espera. 6 


Tabela 1 Possfveis indicagoes de TCTH em pediatria 


TCTH autologo 

TCTH alogenico 

Doenga de Hodgkin em 
segunda remissao 

Leucemia mieloide aguda 

Linfomas nao Hodgkin em 
segunda remissao 

Leucemia linfocitica aguda de 
muito alto risco ou em segunda 
remissao 

Neuroblastoma 

Aplasia de medula ossea 

Tumores germinativos 

Sindromes mielodisplasicas 

Hemoglobinopatias 

Imunodeficiencias congenitas 

Osteopetrose 

Erros inatos do metabolismo 


Sindromes de falencia medular 
Na infancia, o TCTH alogenico de doador aparentado compati- 
vel e a primeira escolha terapeutica, por oferecer taxa de so¬ 
brevida livre de doenga de 90%. Entretanto, deve ser realizado 
o mais cedo possivel apos o diagnostic, pois entre os fatores 
que reduzem essa resposta esta o numero de transfusoes pre- 
vias. Nos pacientes sem doador familiar compativel, e indica¬ 
do apos falha da terapia imunossupressora. 

As sindromes de falencia medular constitucionais tambem 
sao indicagoes de TCTH alogenico, como a anemia de Fanconi, 
a sindrome de Diamond-Blackfan e a disceratose congenita. 7 

Leucemia linfoide aguda (LLA) 

Atualmente, mais de 80% das criangas com diagnostic de 
LLA sao curadas sem a necessidade de terapia de resgate. En¬ 
tretanto, pacientes classificados como de muito alto risco, re- 
fratarios ou que recaem com a terapia convencional podem se 
beneficiar do TCTH alogenico. 3 7 

Leucemia mieloide aguda (LMA) e sindrome 
mielodisplasica (SMD) 

Apesar da melhora das curvas de sobrevida de criangas porta- 
doras de LMA, o TCTH permanece como melhor alternativa 
de cura para pacientes com doenga de alto risco. Atualmente, 
esta indicado o TCTH alogenico em primeira remissao para 
pacientes portadores de LMA ou SMD sem fatores de bom 
prognostic e para todos os pacientes em segunda remissao 
ou refratarios. 3 ’ 7 

Leucemia mieloide crdnica (LMC) 

0 TCTH alogenico ainda e considerado a alternativa de cura 
em criangas. Entretanto, o desenvolvimento de drogas inibi- 
doras das tirosinoquinases, como o imatinibe, capazes de in- 
duzir remissao molecular em longo prazo, vem modificando 
as estrategias de tratamento de pacientes com LMC com cro- 
mossoma Philadelphia positivo (t(9:22)) e questionando a in¬ 
dicagao em pacientes que sao bons respondedores. 17 

Imunodeficiencias congenitas 
A sindrome de imunodeficiencia combinada severa, outras 
imunodeficiencias congenitas graves e sindromes histiociticas 
hereditarias tern como opgao de cura o TCTH alogenico. 0 diag¬ 
nostic e o encaminhamento precoces para o centra de trans¬ 
plante e fundamental para obter os melhores resultados. 17 

Erros inatos do metabolismo 
0 TCTH alogenico e uma alternativa de cura para pacientes se- 
lecionados portadores de mucopolissacaridoses, adenoleuco- 
distrofia, osteopetrose e outras doengas metabolicas raras. 7 

Hemoglobinopatias 

0 TCTH alogenico e, ate o momento, a unica alternativa de 
cura para as hemoglobinopatias. Em geral, esta indicado para 
pacientes jovens portadores de betatalassemia maior e ane¬ 
mia falciforme com manifestagoes clinicas graves, como aci- 
dente vascular cerebral. 12 
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Linfomas e tumores solidos na infancia 
0 TCTH autologo esta indicado em casos de linfoma de 
Hodgkin e linfomas nao Hodgkin a partir da segunda remissao, 
e de tumores solidos quimiossensiveis, como tumores de celu- 
las germinativas, em segunda remissao ou neuroblastoma de 
alto risco. Tambem pode trazer beneficios no sarcoma de 
Ewing metastatico ou em segunda remissao, no meduloblasto- 
ma e em tumores primitivos do sistema nervoso central (SNC) 
disseminados ou em segunda remissao, no retinoblastoma ex¬ 
traocular e no tumor de Wilms apos a segunda remissao. 3 7 

Quimerismo 

No TCTH autologo, o principal efeito antitumoral e exercido 
pela quimioterapia de altas doses usada no condicionamento. 
0 TCTH alogenico prove a presenga de urn sistema genetica- 
mente diverso (quimerismo) formado pelas celulas hemato- 
poeticas e imunes do doador. A figura Chimera , originaria da 
mitologia grega, gerou o termo quimerismo, que representa 
esse estado no qual urn organismo possui celulas derivadas de 
duas ou mais linhagens zigoticas com fungao e impacto na sua 
sobrevida. 8 No TCTH alogenico, a atividade do sistema imune 
competente do doador no organismo do receptor desenvolve 
dois mecanismos contraditorios: a doenga do enxerto contra o 
hospedeiro (DECH) e o efeito enxerto contra o tumor. 

Doenga do enxerto contra o hospedeiro 
A DECH resulta da atividade do sistema imunologico compe¬ 
tente do doador, principalmente dos linfocitos, que reconhece 
as celulas dos tecidos do receptor como estranhas e monta 
uma resposta imune para destrui-las ou impedir seu cresci- 
mento. E a consequencia da interagao entre os antigenos ex- 
pressos nas celulas do receptor e os linfocitos T maduros do 
doador. E a principal complicagao apos TCTH alogenico, po- 
dendo acontecer apesar do uso profilatico de imunossupres- 
sao e da perfeita compatibilidade HLA. Sua incidencia varia 
entre 20 e 80% nos estudos pediatricos e depende do numero 
de fatores de risco presentes, como: grau de incompatibilida- 
de entre doador e receptor, regime de condicionamento, doa¬ 
dor nao aparentado, idade avangada, doadora multipara, ori- 
gem da celula-tronco (SP: maior incidencia; SCUP: menor 
incidencia) e aloimunizagao previa. 19 

A DECH tern duas apresentagoes clinicas e patofisiologicas 
distintas: aguda e cronica. A DECH aguda ocorre nos primei- 
ros meses apos o transplante e caracteriza-se por citotoxicida- 
de contra orgaos-alvo, como pele (eritrodermia maculopapu- 
lar), intestino (diarreia secretoria) e figado (colestase). 19 A 
DECH cronica e a principal causa de mortalidade tardia nao 
associada a recaida. Sua apresentagao clinica assemelha-se a 
doengas autoimunes, como esclerodermia, sindrome de Sjo¬ 
gren, cirrose biliar primaria, bronquiolite obliterante, anemia 
e/ou plaquetopenia imune e imunodeficiencia cronica. Os 
sintomas geralmente se manifestam nos primeiros 3 anos 
apos o TCTH e, frequentemente, nos pacientes que tambem 
apresentaram DECH aguda. 1 

0 manejo da DECH inclui a profilaxia com imunossupres- 
sores, sendo os inibidores da calcineurina (p.ex., ciclosporina 


ou tacrolimo) associados ao metotrexato os mais usados. Nos 
pacientes com manifestagoes clinicas maiores de DECH, e ne- 
cessario aumentar a imunossupressao para controle da doen¬ 
ga, e a corticoterapia e a melhor escolha como terapia inicial. 19 

Efeito enxerto contra leucemia 
A reagao imunologica desencadeada pela diferenga genetica 
entre o receptor e o doador, chamada de efeito enxerto contra 
a leucemia, pode trazer efeitos beneficos, pelo controle da 
doenga neoplasica. Pacientes com DECH, principalmente cro¬ 
nica, apresentam menos recaidas. Apesar de ser dificil a disso- 
ciagao clinica e laboratorial da atividade dos linfocitos T com- 
petentes do doador entre a DECH e o efeito de imunovigilancia, 
esse fenomeno e fundamental para a compreensao dos resul- 
tados superiores obtidos com o TCTH alogenico para as doen¬ 
gas onco-hematologicas e abre o caminho para tecnicas de 
imunoterapia celular como forma de aumentar a imunidade 
especifica apos o TCTH sem aumentar os riscos do desenvolvi- 
mento de alorreatividade e de DECH. 1,4,8 

Procedimento do TCTH 

Condicionamento 

E o regime preparatory para a infusao da celula-tronco hema- 
topoetica. Tern tres objetivos: criar espago na medula ossea do 
paciente, erradicar a doenga neoplasica e evitar a DECH. As- 
sim, alem do efeito de mieloablagao, tambem deve ser imu- 
nossupressor. 

E realizado com altas doses de quimioterapia e/ou radiote- 
rapia de acordo com a doenga e as condigoes do paciente. Os 
esquemas mais convencionais utilizam combinagoes de bus- 
sulfano, ciclofosfamida, etoposideo e irradiagao corporal total. 
Em pediatria, a escolha do melhor condicionamento deve con- 
siderar os possiveis efeitos deleterios da quimioterapia e da ra- 
dioterapia em curto prazo, ou seja, a toxicidade imediata, 
como mucosite, doenga veno-oclusiva hepatica, infecgoes, 
bem como sua toxicidade tardia (deficit de crescimento, se¬ 
gunda neoplasia, disturbios endocrinos e outros). 1310 

Coleta das celulas-tronco hematopoeticas 
Nos transplantes autologos, a coleta de celulas-tronco e reali- 
zada com o paciente em remissao, e o material e criopreserva- 
do para, posteriormente, submeter o paciente ao regime de 
condicionamento. Nos transplantes alogenicos, a coleta das 
celulas do doador costuma ser realizada apos o condiciona¬ 
mento no proprio dia da infusao, sem criopreservagao. Os doa- 
dores devem ser cuidadosamente avaliados quanto a sua sau- 
de e possiveis causas de aumento no risco anestesico antes da 
doagao de medula. 

Medula ossea 

As celulas sao coletadas das cristas iliacas posteriores por 
meio de pungoes por agulha e com o doador sob anestesia (Fi¬ 
gura 1). Sao removidos entre 10 e 15 mL de medula por quilo- 
grama de peso do receptor (aproximadamente 2 a 5 x 10 8 celu¬ 
las nucleadas/kg de peso do receptor). Em criangas, 
costuma-se limitar a coleta a 20 mL/kg de peso do doador. Os 
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riscos para o doador sao poucos, mas o procedimento requer 
equipe treinada e capacitada. 1 

Sangue de cordao umbilical e placentario 
E coletado no centra obstetrico logo apos o nascimento, antes 
ou apos a dequitagao, tanto de partos normals como de cesa- 
reas, por meio de pungao das veias do cordao umbilical, e crio- 
preservado para utilizagao posterior. Atualmente, ha em fun- 
cionamento, no Brasil e no mundo, diversos bancos de SCUP 
alogenico. 0 material tern a vantagem de ser rapidamente dis- 
ponibilizado e permite compatibilidade HLA de ate 60% 
(4/6). Entretanto, sua celularidade e limitada, levando a urn 
tempo de pega maior, com retardo na reconstituigao imune. 1 ’ 3 

Sangue periferico 

As celulas-tronco hematopoeticas sao coletadas do SP por afe- 
rese na fase de recuperagao de urn ciclo de quimioterapia e/ou 
apos a administragao de fatores de crescimento hematopoeti- 
cos (p.ex., filgrastima). Em criangas, seu uso e limitado pelo 
peso minimo necessario para a realizagao da aferese, a coloca- 
gao de cateter venoso central e tempo prolongado do procedi¬ 
mento (2 a 4 horas). Suas vantagens sao: nao expor o doador/ 
paciente ao desconforto da coleta de medula no centra cirurgi- 
co; pega mais rapida; possivel menor contaminagao do enxer- 
to com celulas tumorais. Os transplantes alogenicos com celu¬ 
las-tronco perifericas estao associados a maior incidencia de 
DECH, sendo pouco utilizados em criangas. 3 

Infusao de celulas-tronco hematopoeticas 
As celulas provenientes de qualquer uma das tres fontes sao 
infundidas atraves de cateter venoso central, no leito do pa¬ 
ciente, aproveitando o mecanismo de migragao para o nicho 
da MO. No TCTH alogenico de MO, se existir incompatibilida- 
de sanguinea ABO maior, e necessario remover os eritrocitos 
e/ou o plasma do receptor para retirar os anticorpos A ou B e 
evitar reagao hemolitica durante a infusao. Nos transplantes 
autologos, as celulas sao descongeladas no momento da infu- 



Figura 1 Coleta de celulas-tronco hematopoeticas da crista 
ilfaca posterior para transplante. 


sao. 0 agente utilizado na criopreservagao (dimetilsulfoxido - 
DMSO) pode causar reagoes alergicas graves, nauseas, vomi- 
tos, hipertensao, bradicardia, nefrotoxicidade e disturbios 
hemodinamicos. Os pacientes devem receber hiper-hidrata- 
gao. Manitol pode ser usado para forgar diurese. Anti-histami- 
nicos e corticosteroides sao administrados antes para reduzir 
os efeitos colaterais. Os pacientes devem ser cuidadosamente 
monitorados. 1 

Pega 

A pega ou enxertia da celula-tronco hematopoetica ocorre 
quando o paciente mantem mais de 500 granulocitos/mm 3 
por 3 dias consecutivos. Normalmente, ocorre proximo do 10 e 
dia apos a infusao de celulas autologas e entre o 15 e e o 21 e dia 
apos a infusao de celulas alogenicas. 13 Considera-se que hou- 
ve uma enxertia de plaquetas quando contagens acima de 
20.000/mm 3 sao mantidas sem que o paciente tenha recebi- 
do transfusoes de plaquetas por mais de 7 dias. 

Reconstituigao imune apos TCTH 
0 sistema imune do receptor reconstitui-se de forma gradual 
(Figura 2) durante o primeiro ano apos o TCTH. 0 regime de 
condicionamento destroi neutrofilos, monocitos, macrofagos 
e linfocitos da hematopoese normal e provoca lesao das muco¬ 
sas, reduzindo a integridade da barreira mucocutanea. Poten- 
cialmente, todos os pacientes submetidos ao TCTH perdem 
precocemente todos os linfocitos B e T apos o condicionamen¬ 
to, perdendo a memoria imunologica acumulada pela exposi- 
gao previa a agentes infecciosos, antigenos do ambiente e va- 
cinas. Da mesma forma, a imunidade passiva adquirida do 
doador nao oferece uma protegao segura em longo prazo, pois 
a transference imunologica e variavel e depende do tempo de 
exposigao entre a vacinagao do doador e a realizagao do TCTH, 
assim como a presenga de DECH e de imunossupressao. 1 ’ 2 


Neutropenia Dia + 100 Meses apos o TCTH 

TCTH 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 

Bacterias 
Fungos 

HVS/VSR Herpes zoster 

Pneumocystis carini 

Citomegalovirus 

Bacterias respiratorias 


Pneumonia intersticial idiopatica 
DECH aguda DECH cronica 


Figura 2 Padrao de ocorrencia de infecgoes apos o TCTH 
de acordo com o periodo de surgimento. 

TCTH: transplante de celulas-tronco hematopoeticas; HVS: herpes virus 
simples; VSR: virus sincicial respiratorio; DECH: doenpa enxerto contra 
hospedeiro. 
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0 primeiro periodo apos o TCTH, tanto autologo como aloge- 
nico, e caracterizado pela fase de aplasia ate a recuperagao dos 
neutrofilos do enxerto. As complicagoes infecciosas sao seme- 
lhantes aquelas dos pacientes com neutropenia severa agrava- 
da pela mucosite, secundaria ao condicionamento. Tambem 
existe o risco para infecgoes fungicas invasivas, como a asper- 
gilose e infecgoes virais. A mortalidade secundaria a infecgao 
desse periodo e por sepse bacteriana, pneumonia e infecgoes 
fungicas. 13 

A segunda fase da reconstituigao imune corresponde ao pe¬ 
riodo imediato apos a pega do enxerto e caracteriza-se por de- 
ficiencia da imunidade celular com redugao do numero e fun- 
gao das celulas citotoxicas. As infecgoes virais, como 
citomegalovirus (CMV), adenovirus e outros virus respirato- 
rios e entericos, apresentam maior incidencia e gravidade. 

Na terceira e ultima fase, cerca de 6 meses apos, a maioria 
dos pacientes apresenta deficiencia de imunoglobulinas, prin- 
cipalmente de IgG2, e redugao na resposta a antigenos polissa- 
caridios. Os pacientes sao mais vulneraveis a infecgoes por 
bacterias encapsuladas (p.ex., S. pneumoniae e H. influenzae). 
A ocorrencia e a gravidade da DECH e o principal fator em re- 
tardar a reconstituigao imune e favorecer essas infecgoes. 13 

Uma vez que os pacientes submetidos ao TCTH permane- 
cem sob risco de infecgoes bacterianas, virais e fungicas por 
urn longo periodo, sao importantes as medidas para preven- 
gao e tratamento precoce, tomadas de acordo com o grau de 
imunossupressao e da reconstituigao imune. 3 Elas incluem: 
protegao ambiental; quartos com filtro de ar e fluxo continuo; 
lavagem rigorosa das maos; evitar contato com pessoas passi- 
veis de contagio (p.ex., escola); medidas profilaticas com o 
uso de antibioticos, antifungicos e antivirais e antipneumocis- 
tose; e medidas para identificagao precoce de reativagao do 
CMV (antigenemia anti-CMV ou PCR quantitativo) e de infec¬ 
goes fungicas (antigeno galactomanana, reagao em cadeia da 
polimerase [PCR], tomografias seriadas). A imunizagao apos 
o transplante permite readquirir a protegao obtida com calen¬ 
dar^ vacinal da infancia e oferecer protegao contra patogenos 
mais frequentes e com maior severidade apos o procedimento. 
Vacinas com organismos vivos podem causar doenga em imu- 
nossuprimidos e devem ser aplicadas de forma criteriosa, res- 
peitando o momento da reconstituigao imune, o uso de imu- 
nossupressor e a presenga de DECH. 12 

Tratamento de suporte durante o TCTH 
Nas ultimas decadas, houve marcada melhora dos resultados 
obtidos com TCTH, reflexo direto do progresso no tratamento 
de suporte oferecido aos pacientes antes e apos o procedimen¬ 
to. Alem das medidas anti-infeciosas e da moderna tecnologia 
de diagnostics, outros aspectos sao fundamentais para o su- 
cesso do TCTH, conforme serao descritos a seguir. 

Hemoterapia 

E necessario uso de hemocomponentes de qualidade e em 
quantidade adequada. Concentrados de hemacias e de pla- 
quetas devem sempre ser irradiados e deleucotizados; ha pre¬ 
ference por plaquetas de doador unico (plaquetaferese). A 


pratica transfusional antes do TCTH tambem se reflete no re- 
sultado final e os mesmos cuidados devem ser aplicados, utili- 
zando criteriosamente os indicativos para a transfusao sem 
expor o paciente a aloimunizagao. 

Suporte nutricional 

0 estado nutricional precario e urn fator de prognostic nega- 
tivo. Manter urn adequado suporte nutricional e fundamental 
durante o procedimento. Como a maioria dos pacientes apre¬ 
senta mucosite com limitagao da ingesta e absorgao, a utiliza- 
gao de nutrigao parenteral total e pratica comum nos TCTH 
alogenicos. Apos a alta, tambem e importante manter a aten- 
gao sobre o estado nutricional, inclusive sobre a qualidade 
biologica e higienica dos alimentos. 

Cuidado com cateter central 
Apesar de os cateteres venosos centrais serem indispensaveis 
no TCTH, estao associados a complicagoes infecciosas e trom- 
boembolicas. As medidas assepticas e uma equipe treinada 
para o seu manejo sao fundamentais. 12 

Toxicidade apos o TCTH 

A toxicidade do TCTH pode ser dividida em precoce ou aguda, 
quando se manifesta durante ou nos primeiros meses do pro¬ 
cedimento, e tardia. Esta principalmente relacionada ao efeito 
toxico das altas doses de quimioterapia e radioterapia utiliza- 
da no condicionamento e representa uma parcela significativa 
entre as causas de mortalidade relacionada ao procedimento. 

Toxicidade aguda 

As mais frequentes na pediatria sao: 1 ' 310 

• mucosite oral e em todo o trato gastrointestinal, nauseas, vo- 
mitos e diarreia de intensidade variavel; 

• cistite hemorragica secundaria a toxicidade direta do esque- 
ma de condicionamento ao urotelio ou a infecgoes virais, 
principalmente do grupo poliomavirus. Requer medicagoes 
uroproteroras (mesna) durante o condicionamento, e o trata¬ 
mento consiste em hiper-hidratagao; 

• sindrome de obstrugao sinusoidal: caracterizada por hepato- 
megalia dolorosa, hiperbilirrubinemia e retengao de liquidos 
com aumento de peso e ascite durante as primeiras 3 sema- 
nas apos o condicionamento. E mais frequente em pacientes 
oncologies submetidos a varios esquemas de quimioterapia 
previamente. 0 tratamento inclui restrigao hidrica, medidas 
de suporte hemodinamico e infusao de defibrotide, quando 
disponivel; 

• outros: como insuficiencia renal aguda, hipertensao, pneu- 
monite intersticial, neurotoxicidade e sindrome capilar. 

Toxicidade tardia 

Os efeitos tardios apos o TCTH estao relacionados a uma com- 
binagao de fatores, como a doenga de base, o condicionamen¬ 
to utilizado e as complicagoes agudas. Em criangas, a escolha 
do condicionamento influencia diretamente os efeitos tardios, 
como baixo crescimento, retardo puberal e alteragoes endocri- 
nas que devem ser monitoradas e diagnosticadas precoce- 
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mente. Os condicionamentos que incluem irradiagao corporea 
apresentam maior risco de toxicidade neuroendocrina, en- 
quanto as altas doses de alquilantes aumentam o risco de alte- 
ragoes endocrinas e puberais e infertilidade. A ocorrencia de 
segunda neoplasia, leucemia e mielodisplasias, alem de tumo- 
res do SNC e sarcomas, tambem e aumentada apos TCTH. 

Perspectivas 

Nas ultimas duas decadas, o TCTH vem sendo cada vez mais 
utilizado para o tratamento de criangas portadoras de doengas 
hematologicas. Entretanto, o procedimento ainda apresenta 
uma consideravel possibilidade de falha, relacionada sobretu- 
do a complicagoes imunologicas, como a DECH, a recaida da 
neoplasia ou o profundo estado de imunodeficiencia que favo- 
rece a ocorrencia de infecgoes fatais. Estrategias que visam a 
melhorar a terapia de suporte, selecionar o melhor doador e 
aumentar o efeito imune sem causar DECH sao hoje valoriza- 
das e estimuladas para se obter melhores resultados. 

Registro Brasileiro de Doadores Voluntaries 
de Medula Ossea - REDOME 

0 REDOME e o banco nacional de dados de tipagem HLA com 
informagoes de possiveis doadores voluntarios de MO. E man- 
tido pelo Instituto Nacional de Cancer (Inca) e disponibiliza, 
para os centros de TCTH cadastrados pelo Ministerio da Sau- 
de, a busca de doadores nao aparentados e unidades de san- 
gue de cordao umbilical. As informagoes necessarias para a 
doagao e os dados do registro nacional estao dispomveis nas 
paginas do Inca (http://www.inca.gov.br/redome) e do Mi¬ 
nisterio da Saude do Brasil (http://portal.saude.gov.br). 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que o TCTH autologo se da quando o doador e o 
proprio paciente. 

• Saber que, no TCTH alogenico, o doador e um 
indivfduo com compatibilidade HLA, podendo ser 
familiar ou nao aparentado. 

• Conhecer as indicates em pediatria: neoplasias 
hematologicas (leucemias e linfomas), aplasia de 
medula ossea, imunodeficiencias congenitas, 
hemoglobinopatias, erros inatos do metabolismo, 
alguns tumores solidos e doengas autoimunes. 

• Reconhecer as principals complicagoes: toxicidade do 
condicionamento, infecgoes, doenga do enxerto contra 
o hospedeiro, infertilidade, retardo do crescimento, 
segunda neoplasia. 
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CAPITULO 1 


PROCESSAMENTO AUDITIVO 
E TRANSTORNOS DE 
APRENDIZAGEM 
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Mariana Cardoso Guedes 

Ana Maria Alvarez 


A influencia do processamento auditivo 
na aprendizagem 

Ao escutar uma musica, assistir a uma aula ou conversar com al- 
guem, inumeros processos sao desencadeados para que se pos- 
sa apreciar a melodia, compreender o que esta sendo explicado 
pelo palestrante ou escutar uma conversa e elaborar uma res- 
posta. 1 Durante as 24 horas do dia, as pessoas sao expostas a va- 
rias informagoes auditivas, muitas delas simultaneas, e compe¬ 
te ao sistema auditivo identificar as mensagens que interessam 
a cada individuo, diminuindo ou anulando as interferencias que 
servem apenas para dificultar o entendimento. 1 A realizagao 
dessas tarefas conta com a participagao do sistema nervoso 
central (SNC) e e denominada processamento auditivo (PA). 2 

Essas habilidades incluem a localizagao do som, a com¬ 
preensao da fala no ruido, a compreensao de uma mensagem, 
mesmo quando ela esta distorcida ou fragmentada, a capaci- 
dade para eleger estimulos apresentados a uma orelha, igno- 
rando informagoes apresentadas a orelha oposta, o reconheci- 
mento de estimulos diferentes apresentados simultaneamente 
a ambas as orelhas e a percepgao de pequenas e rapidas mu- 
dangas nos estimulos sonoros, como as diferengas de frequen¬ 
ce, intensidade ou duragao. 2 

0 uso dessas habilidades e extremamente importante em 
uma sala de aula, por exemplo, em que o aluno deve focalizar a 
atengao no que e dito pelo professor e ignorar qualquer outro 
estimulo que possa interferir negativamente na escuta: con¬ 
versa dos colegas, movimentagao de cadeiras, passos no corre- 
dor, barulho do ventilador, buzinas na rua ou gritos no patio da 
escola. 1 A crianga que apresenta bom funcionamento do siste¬ 
ma nervoso auditivo central entendera a professora com facili- 
dade, enquanto a que tern transtorno do PA (TPA) podera ter 
dificuldade em compreender o que esta sendo dito, o que pode 
interferir negativamente no seu processo de aprendizagem. 1 

Em uma fala normal, as informagoes auditivas atingem o 
sistema nervoso em uma sucessao muito rapida. 3 0 processa¬ 
mento de cada uma delas deve ser feito em poucos milisse- 
gundos para que seja possivel acompanhar o raciocinio. 3 A 


crianga com TPA temporal podera apresentar dificuldades 
para adquirir a linguagem e transtorno da aprendizagem. 3 Isso 
ocorre, por exemplo, porque a discriminagao das silabas /ba/, 
/da/, /ga/, /pa/, /ta/, /ka/ e feita a custa dos primeiros 40 
milissegundos, o que e urn periodo curto demais para quern 
tern dificuldades para detectar estimulos acusticos breves. 3 

Essas dificuldades podem ocorrer em qualquer faixa etaria 
e admite-se que a perda auditiva por urn periodo prolongado 
seja uma das principals etiologias. 4 A otite media recorrente, 
principalmente quando ocorre nos primeiros 2 anos de vida, e 
uma das causas de TPA. 5 

As avaliagoes audiologicas convencionais nao refletem o 
cotidiano de uma sala de aula, de urn patio de recreio ou urn 
campo de futebol. 1 Esse talvez tenha sido o motivo da dificul¬ 
dade, ate a presente data, em auxiliar criangas com transtor- 
nos de aprendizagem e que apresentam audiometrias normais 
ou muito proximas ao normal. 1 Sempre que urn paciente apre¬ 
sentar queixas auditivas incompativeis com os limiares auditi- 
vos, deve-se pensar em ampliar a investigagao, utilizando os 
metodos diagnostics disponiveis. 1 

Definigao de PA 

PA refere-se a eficiencia e a efetividade com que o sistema ner¬ 
voso auditivo central utiliza a informagao auditiva. 2 Em outras 
palavras, PA e urn conjunto de habilidades especificas das 
quais o individuo depende para compreender o que ouve. E 
uma atividade mental, isto e, uma fungao cerebral e, assim 
sendo, nao pode ser estudada como urn fenomeno unitario, 
mas sim como uma resposta multidimensional aos estimulos 
recebidos por meio da audigao. 2 

0 som, apos ser detectado pela orelha interna, sofre inume- 
ros processos fisiologicos e cognitivos para que seja decodifi- 
cado e compreendido. 2 Esses mecanismos e processos do sis¬ 
tema auditivo incluem habilidades como lateralizagao e 
localizagao espacial do som, compreensao da fala no ruido, 
compreensao de uma mensagem, mesmo quando ela esta dis¬ 
torcida ou fragmentada; capacidade para eleger estimulos 
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apresentados a uma orelha, ignorando informagoes apresen- 
tadas a orelha oposta e/ou reconhecer estimulos diferentes 
apresentados simultaneamente a ambas as orelhas; capacida- 
de de discriminar e identificar pequenas mudangas nos esti- 
mulos como diferengas de frequencia, intensidade ou duragao 
e capacidade de detectar e perceber modulagoes e intervalos 
minimos em uma sequencia de sons. 2 

Neuroplasticidade e aprendizagem 

Periodos de maior neuroplasticidade 
A neuroplasticidade ocorre durante toda a vida. 4 Se nao fosse 
assim, nao se aprenderia mais depois de uma determinada 
idade, mas isso nao acontece. 5 Toda vez que se aprende algo, 
ocorre uma mudanga no cerebro. 4 0 periodo de maior neuro¬ 
plasticidade se da nos primeiros anos de vida, principalmente 
nos primeiros meses, quando as conexoes sinapticas se for- 
mam mais rapidamente. 4 

Como ocorre a aprendizagem 
A aprendizagem pressupoe recepgao, organizagao e retengao 
de novas informagoes associadas as ja armazenadas, com a 
possibilidade de resgate a qualquer momento. 4 Os processos 
de aprendizagem modelam o cerebro de forma que os circui- 
tos mais usados tornam-se mais rapidos, enquanto os que nao 
sao utilizados se dissolvem. 4 Durante a aprendizagem, 
formam-se conexoes sinapticas entre os neuronios do cerebro, 
portanto, para que ela ocorra, e necessaria uma repetigao das 
informagoes, preferencialmente por meio de varias vias: audi- 
tiva, visual e somestesica. 4 Quando varias informagoes sao 
acrescentadas ao material ja aprendido, formam-se associa- 
goes que auxiliam na retengao da informagao e tambem no 
resgate da informagao, quando necessario. 4 Dessa forma, para 
que ocorra a aprendizagem, e necessario o gerenciamento da 
atengao e da memoria. 4 

Nas ultimas decadas, os estudos de neuroimagem e de ele- 
trofisiologia trouxeram urn enorme avango nos conhecimen- 
tos de como o cerebro recebe, processa e armazena as infor¬ 
magoes. 4 ’ 6 

A ressonancia magnetica funcional (RMf) fornece informa¬ 
goes sobre a localizagao das areas da fala, linguagem e apren¬ 
dizagem. 6 Os exames eletrofisiologicos, como o eletroencefa- 
lograma (EEG), o potencial evocado auditivo do tronco 
encefalico (PEATE) com estimulo clique ou com estimulo de 
fala e o potencial auditivo de longa latencia (P300), avaliam o 
tempo de transmissao e o processamento dessas informa¬ 
goes. 3 ’ 7 Atualmente, sabe-se quais sao as areas que decodifi- 
cam a informagao auditiva, as areas que fazem as analises fo- 
nologica, lexical e semantica, e as areas que elaboram as 
respostas. 36 Embora alguns desses novos exames ainda sejam 
utilizados quase que exclusivamente em pesquisas, acredita- 
-se que em breve sera possivel definir, com mais certeza, a me- 
lhor maneira de auxiliar os pacientes. 

Neuroplasticidade e audigao 
A maturagao das vias auditivas centrais depende nao so do au- 
mento da idade cronologica, mas tambem da estimulagao e da 


interagao com o meio. 4 Quando uma crianga esta privada da 
audigao ou se a sua percepgao auditiva ocorre de maneira dis- 
torcida - por exemplo, na vigencia de uma perda auditiva neu- 
rossensorial ou pela simples presenga de efusao em orelha 
media, ocorre urn tipo de “plasticidade negativa” e as areas au¬ 
ditivas nao amadurecem adequadamente, podendo apresen- 
tar dificuldade ou deficits para processar os estimulos acusti- 
cos. 5 Essas dificuldades sao caracterizadas, em grande parte, 
pela dificuldade na analise refinada de padroes sonoros e nos 
aspectos fisicos que diferenciam urn som do outro. 3 Como 
consequencia, os processos aferentes necessarios para a corre- 
ta percepgao da fala tornam-se falhos e/ou mais lentos, po¬ 
dendo prejudicar o desenvolvimento tfpico da linguagem oral 
e escrita. 5 

Por outro lado, quando a audigao e normalizada e assim 
permanece, o individuo passa a receber estimulos consisten- 
tes, constantes e especificos, e as conexoes podem se reesta- 
belecer em virtude de uma “plasticidade positiva”, por meio de 
brotamento de axonios e aumento do numero de sinapses no 
sistema. 3 ’ 4 

Essa capacidade de reorganizagao do SNC diante de esti¬ 
mulos e tarefas adequadas e a necessidade de se aproveitar a 
plasticidade nos periodos mais sensiveis para o desenvolvi¬ 
mento da linguagem, ou seja, nos primeiros anos de vida, jus- 
tifica, por exemplo, a triagem auditiva neonatal universal, 
para o diagnostico precoce da deficiencia auditiva. 3 Igualmen- 
te importante e a monitoragao da orelha media e da audigao 
das criangas pequenas, pois sabe-se que perdas leves e mode- 
radas tambem podem repercutir negativamente no aprendiza- 
do da lingua e no desempenho academico. 35 Geralmente, a 
crianga que apresentou otite media aguda recorrente ou otite 
media com efusao nos 5 primeiros anos de vida normaliza 
completamente os limiares auditivos quando ocorre a cura da 
doenga, no entanto, o PA pode manter-se alterado durante urn 
longo periodo, provocando impacto no desenvolvimento da 
fala e da linguagem oral e transtornos de aprendizagem. 13 5 

Diagnostico diferencial dos transtornos 
de aprendizagem 

Na clinica diaria, frequentemente se recebem pacientes com 
dificuldades de aprendizagem, que incluem desde dificulda¬ 
des com a aquisigao e o desenvolvimento da linguagem oral, 
como os transtornos fonologicos - caracterizados por trocas 
ou omissoes de sons na produgao de fala - ou de fluencia, 
como tambem dificuldades especificas escolares, na maior 
parte das vezes relacionadas ao desempenho na leitura e na 
escrita, tanto na sua forma como no conteudo. 1 Em alguns ca- 
sos, esses deficits escolares podem ser superados, em curto 
espago de tempo, com algumas orientagoes, pois se devem a 
metodologia inadequada. 1 No entanto, algumas dessas crian¬ 
gas apresentam urn transtorno especifico da linguagem ou da 
aprendizagem e merecem uma avaliagao mais cuidadosa em 
busca de urn diagnostico diferencial, a fim de se identificar a 
melhor maneira de ajuda-las. 1 

As criangas com transtornos multiplos ou mais acentuados 
geralmente sao diagnosticadas e tratadas mais precocemente. 1 
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Aquelas com transtornos mais leves e especificos, muitas ve- 
zes, sao consideradas desinteressadas, nao so pelos professo- 
res, mas tambem pelos proprios pais, podendo ser chamadas 
de preguigosas ou, pior ainda, pouco inteligentes. 1 Esses rotu- 
los, alem de nao contribuirem, podem trazer varias conse¬ 
quences negativas para o desenvolvimento emocional e para 
o processo terapeutico. 1 Uma crianga que apresente dificulda- 
de especifica para numeros e calculos matematicos (discalcu- 
lia), por exemplo, leva a pensar em problemas de atengao e/ 
ou de memoria se nao encontrar pelo menos urn profissional 
que saiba que esse transtorno existe e que merece urn atendi- 
mento especializado. 1 Mais frequente ainda, o transtorno es- 
pecifico da leitura (dislexia), que afeta 2 a 5% da populagao, 
dependendo da classificagao utilizada, pode ter urn prognosti- 
co muito melhor, quando e diagnosticado tao logo surjam as 
primeiras dificuldades. 1 Essas criangas costumam apresentar 
exames neurologico, otorrinolaringologico, oftalmologico e 
psicossocial normais. 1 A maioria delas tambem apresenta ava- 
liagoes como EEG, PEATE, tomografia computadorizada (TC) 
e ressonancia magnetica (RM) normais. 1 

0 diagnostico diferencial com outras afecgoes e extrema- 
mente importante, pois dele dependem a reabilitagao e o 
prognostico. Quando a alteragao e leve, o diagnostico diferen¬ 
cial torna-se mais dificil. 

Transtornos do deficit de atengao/hiperatividade (TDAH), 
transtornos da linguagem, transtornos da leitura e da expres- 
sao escrita, transtornos da aprendizagem, transtornos psiqui- 
cos e deficiencia mental leve sao afecgoes que devem ser iden- 
tificadas porque podem ser confundidas com alteragao de PA, 
embora essas afecgoes possam coexistir. 1 ' 3 

Assim sendo, a distingao de urn quadro ou outro depende 
de uma avaliagao multidisciplinar e de uma bateria de testes 
que envolve, no minimo, a avaliagao auditiva (audiometria to¬ 
nal, vocal, imitanciometria e testes comportamentais do PA), 
exame completo da linguagem oral e escrita (expressao e com- 
preensao dos aspectos foneticos, fonologicos, lexicais, seman- 
ticos, sintaticos e pragmaticos), exame da atengao e da memo¬ 
ria (bateria neuropsicologica) e exames eletrofisiologicos e de 
imagem, quando necessarios. 1 

Testes para avaliagao do PA 

A metodologia utilizada na avaliagao e no diagnostico diferen¬ 
cial das disfungoes auditivas inclui a historia clinica e os da¬ 
dos sobre desenvolvimento, comunicagao e linguagem, com- 
binados aos achados dos testes comportamentais e 
eletrofisiologicos. 1 

Audiometria tonal liminar 

E utilizada para estabelecer os limiares auditivos nas duas ore- 
lhas. 

Logoaudiometria 

Indice percentual de reconhecimento da fala (IPRF) e limiar 
de reconhecimento da fala (LRF), que avaliam o reconheci¬ 
mento de palavras em diferentes intensidades, comparando o 
desempenho das duas orelhas. 


Testes comportamentais de PA 
Atualmente, existem muitos testes para avaliagao de habilidades 
relacionadas ao PA. E importante que a escolha seja criteriosa e 
que o examinador conhega nao so o padrao de normalidade para 
cada faixa etaria, mas tambem a sensibilidade e a especificidade 
de cada teste. E importante que a bateria comportamental consi- 
ga avaliar tanto a percepgao de estimulos verbais como de estimu- 
los nao verbais, que envolve a discriminagao espectral e temporal 
das caracteristicas acusticas de urn som e tambem a integragao 
entre as vias auditivas direita e esquerda, ou seja, o processamen- 
to binaural da informagao. Basicamente, os testes podem ser clas- 
sificados de acordo com as 4 categorias descritas a seguir. 

Tarefas monoaurais de baixa redundancia 
Baseadas no conceito de que o ouvinte normal e capaz de en- 
tender a fala, mesmo quando incompleta ou distorcida, essas 
tarefas envolvem a apresentagao de palavras com redugao da 
redundancia extrinseca do sinal. 0 objetivo dos testes mo¬ 
noaurais de baixa redundancia e avaliar a habilidade de fecha- 
mento auditivo do ouvinte quando o sinal auditivo nao e claro. 
Sao sensiveis a disfungoes/lesoes de tronco encefalico e cor¬ 
tex auditivo primario e individuos com baixas habilidades de 
atengao seletiva podem apresentar baixo desempenho nessas 
tarefas. Avaliam uma via de cada vez (aferencia direita e afe- 
rencia esquerda) (Figura 1). 

Fazem parte dessa categoria os testes de fala com ruido 
branco, teste de fala filtrada e teste de fala comprimida. 0 pe¬ 
diatric speech intelligibility (PSI) e o synthetic sentence identifi¬ 
cation (SSI) tambem se incluem nessa categoria quando reali- 
zados com mensagem competitiva ispilateral. 

Tarefas de interarpao binaural 
As tarefas de interagao binaural envolvem a apresentagao de 
informagoes auditivas sequenciais e/ou complementares 
apresentadas a direita e a esquerda simultaneamente, basea- 



Figura 1 Tarefa monoaural de baixa redundancia. 
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das no conceito de que ouvintes normais sao capazes de pro- 
cessar informagoes de maneira binaural, isto e, utilizando as 
duas orelhas (Figura 2). Avaliam a habilidade auditiva de inte- 
ragao binaural, da qual dependem a localizagao e a lateraliza- 
gao de estimulos auditivos, as mudangas de limiar determina- 
das por meio de mascaramento, a detecgao de sinais acusticos 
em ambientes ruidosos e a fusao binaural. Sao sensiveis a dis¬ 
fungoes/lesoes de tronco encefalico baixo. Os testes mais utili- 
zados em nosso meio sao o masking level difference (MLD), re- 
comendado para criangas maiores de 9 anos de idade, e o teste 
de fusao binaural, recomendado para criangas entre 5 e 9 anos. 

Tarefas de escuta dicotica 

Estas tarefas envolvem a apresentagao de estimulos diferen- 
tes a ambas as orelhas simultaneamente e tern o objetivo de 



avaliar as habilidades auditivas de separagao e integragao bi¬ 
naural, baseadas nos principios de que ouvintes normais sao 
capazes de compreender duas pessoas falando ao mesmo 
tempo (integragao binaural) e de ignorar urn dos falantes e di- 
rigir a atengao para o outro (separagao binaural). Sao tarefas 
que envolvem atengao e sao utilizadas para estudar o nivel de 
funcionamento e integridade dos lobos temporais e do corpo 
caloso (Figura 3). Sao sensiveis a disfungoes/lesoes de cone- 
xoes inter-hemisfericas e intra-hemisfericas de hemisferio di- 
reito e esquerdo. Os testes mais utilizados nessa categoria sao 
o teste dicotico de digitos (TDD), o teste dicotico consoante- 
-vogal e o teste staggered spondaic word (SSW). 

Tarefas de processamento temporal 
Urn dos testes destinados a avaliagao do processamento tem¬ 
poral e denominado ordenagao temporal e envolve a apresen¬ 
tagao de triades de sons nao verbais que diferem entre si por 
frequencia ou duragao (Figura 4). Esse teste e baseado em 
dois principios: 

• a capacidade dos ouvintes normais de perceber, associar e in¬ 
terpretar os padroes nao verbais da mensagem recebida, 
como ritmo, entonagao e enfase; 

• a capacidade de resolugao temporal do sistema auditivo auxi- 
lia o individuo a discriminar pequenas variagoes acusticas 
que ocorrem no sinal. 

Essas habilidades sao fundamentais na percepgao da fala. 0 
teste avalia a habilidade de percepgao, reprodugao e nomea- 
gao de padroes temporais e e sensivel a disfungoes/lesoes in- 
tra e inter-hemisfericas, sendo que a comparagao das duas 
modalidades de resposta, reprodugao, por meio de murmurio, 
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Figura 3 Tarefas de escuta dicotica. 
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e nomeagao, tem mostrado ser de grande utilidade no diag¬ 
nostic diferencial de deficits de hemisferio direito, inter- 
-hemisfericos e de hemisferio esquerdo. Como exemplo, sao 
utilizados os testes pitch pattern sequency (PPS) e o duration 
pattern sequency (DPS). 

A avaliagao da habilidade de resolugao temporal tambem 
pode ser avaliada por meio de testes nao verbais de processa- 
mento temporal que medem a capacidade de detectar peque- 
nos intervalos de tempo (milissegundos) entre os estimulos, 
que podem ser tons puros ou ruido branco. E considerada uma 
tarefa cortical relacionada a discriminagao auditiva. Os testes 
utilizados sao o random gap detection test (RGDT) e o gaps-in- 
noise (GIN). 

Tarefas de atengao auditiva sustentada 8 

A atengao auditiva sustentada e fundamental para o desenvol- 
vimento de algumas habilidades comunicativas e aprendiza¬ 
gem, e, mais recentemente, esta disponivel no Brasil a 
possibilidade de complementar a bateria de avaliagao do pro- 
cessamento auditivo com o teste de habilidade de atengao au¬ 
ditiva sustentada (THAAS). A literatura mostra que a atengao 
sustentada e a vigilancia sao alguns dos processos que carac- 
terizam a atengao e sao fundamentais tanto para o processo 
de aprendizagem como para que o individuo mantenha urn 
bom desempenho em testes comportamentais. A atengao sus¬ 
tentada refere-se ao processo envolvido em deter-se em urn 
determinado estimulo, durante urn periodo. A vigilancia e a 
habilidade para manter-se preparado para responder a urn si- 
nal intermitente. 0 THAAS e baseado no auditory continuous 
performance test (ACPT), que e empregado clinicamente para 
medir a atengao auditiva. 0 THAAS e utilizado para avaliar a 
atengao auditiva sustentada; nesse teste, a crianga deve res¬ 
ponder para apenas urn estimulo auditivo especifico (palavra 
alvo), mantendo a atengao e a concentragao na tarefa por urn 
periodo prolongado, e esta disponivel para os profissionais da 
fonoaudiologia, sem custo. 8 


Tabela de apresentagao dos resultados 
da avaliagao do PA 1 

Visando facilitar a compreensao dos resultados da avaliagao 
do PA, foi elaborada uma tabela a partir da proposta de Mu- 
siek, 3 utilizando parametros nacionais. Sempre que o resulta- 
do estiver fora da area colorida, sera considerado alterado. 
Como o PA melhora ate atingir os valores iguais aos do adulto, 
os resultados de uma determinada crianga devem ser compa- 
rados com a padronizagao para a sua faixa etaria. As tabelas 
elaboradas serao apresentadas por faixa etaria de 7 a 11 anos 
de idade e a partir de 12 anos (Figuras 5 a 10). 

Medidas eletroacusticas e eletrofisiologicas 23 
Imitanciometria 

A imitanciometria (impedanciometria ou timpanometria) e 
util ao oferecer informagoes sobre o funcionamento da orelha 
media. 0 reflexo estapediano contralateral, quando presente, 
demonstra a integridade das vias auditivas que cruzam o tron- 
co encefalico baixo. 

Emissoes otoacusticas (EOA) 

Avaliam o sistema auditivo periferico, particularmente as ce- 
lulas ciliadas externas da coclea. 

Medidas eletrofisiologicas 

Utilizadas para complementar a avaliagao comportamental, 
nos casos em que a avaliagao comportamental nao e possivel e 
como uma forma de documentar os beneficios da intervengao. 
Os exames eletrofisiologicos mais utilizados sao: 

• PEATE com estimulo clique: pesquisa a integridade auditiva; 

• PEATE com estimulo de fala sintetizado em 40 ms da sila- 
ba/da/: oferece informagoes sobre o processamento auditivo; 

• P300: e considerado urn potencial cognitivo porque depende 
da atengao e da discriminagao do paciente a urn estimulo raro, 
que ocorre em periodos aleatorios. Ocorre por volta de 300 
milissegundos apos a apresentagao do estimulo. 0 P300 pode 



Figura 4 Tarefas de processamento temporal. 
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Figura 6 Valores de referenda dos testes de processamento auditivo utilizados para 8 anos de idade. 

AL: atenpao livre; Die. NV: teste dicotico nao verbal; DPS: teste duration pattern sequency, ED: escuta direcionada; GIN: teste gaps-in noise ; IB: integragao binaural; MCI: mensagem competitiva ipsilateral; MLD: teste masking 
level difference-, N: tarefa de nomeagao; OC: orelha gompetitiva; ONC: orelha nao competitiva; PPS: teste pitch pattern sequency, PSI: teste pediatric speech intelligibility, RGDT: random gap detection test, SSI: teste synthetic 
sentence identification ; SSW: teste staggered spondaic word. 

* Realizado elinicamente - ausencia de pesquisa para a faixa etaria. 
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Figura 8 Valores de referenda dos testes de processamento auditivo utilizados para 10 anos de idade. 

AL: atengao livre; Die. NV: teste dicotico nao verbal; DPS: teste duration pattern sequency, ED: escuta direcionada; GIN: teste gaps-in noise ; IB: integragao binaural; MCI: mensagem gompetitiva ipsilateral; MLD: teste masking 
level difference-, N: tarefa de nomeagao; OC: orelha gompetitiva; ONC: orelha nao gompetitiva; PPS: teste pitch pattern sequency, PSI: teste pediatric speech intelligibility, RGDT: random gap detection test, SSI: teste synthetic 
sentence identification ; SSW: teste staggered spondaic word. 

* Realizado elinigamente - auseneia de pesquisa para a faixa etaria. 
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Figura 10 Valores de referenda dos testes de processamento auditivo utilizados para 12 anos de idade erm diante. 

AL: atengao livre; Die. NV: teste dicotico nao verbal; DPS: teste duration pattern sequency, ED: escuta direcionada; GIN: teste gaps-in noise ; IB: integragao binaural; MCI: mensagem competitiva ipsilateral; MLD: teste masking 
level difference ; N: tarefa de nomeagao; OC: orelha competitiva; ONC: orelha nao competitiva; PPS: teste pitch pattern sequency, PSI: teste pediatric speech intelligibility, RGDT: random gap detection test, SSI: teste synthetic 
sentence identification ; SSW: teste staggered spondaic word. 

* Realizado clinicamente - ausencia de pesquisa para a faixa etaria. 
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ser aplicado em todas as faixas etarias, a partir dos 7 anos de 
idade, desde que o indivfduo compreenda a tarefa solicitada. 
Seria a manifestagao eletrofisiologica da estrategia do SNC 
para executar uma tarefa que requer atengao; 

• mismatch negativity (MMN): e semelhante ao P300, porem 
nao requer atengao. Ocorre em torno de 200 ms, sendo possi- 
vel utiliza-lo em criangas mais jovens. 

Recomendagoes para a solicitagao 
de avaliagao do PA 23 

A bateria completa de avaliagao que inclui testes monoaurais e 
dicoticos, assim como os testes de processamento temporal, 
so pode ser aplicada a partir dos 7 anos de idade, pois e neces- 
saria maturagao neurologica. Ja existe uma padronizagao na- 
cional de respostas bem estabelecida para essa idade. 

Alguns exames podem ser realizados a partir dos 5 anos, 
com a finalidade de acompanhar o amadurecimento das vias 
auditivas e das habilidades necessarias para o PA. Assim, 
criangas com historico de dificuldades ou atrasos no desenvol- 
vimento da fala e da linguagem e criangas com risco para TPA 
podem ser precocemente avaliadas e, caso o atraso maturacio- 
nal seja evidenciado, podem ser incluidas em urn processo de 
reabilitagao informal que envolva a estimulagao da audigao. 

Indicagoes de avaliagao do PA 1-3 
A avaliagao do PA deve sempre ser realizada quando ha difi- 
culdade de compreensao da linguagem oral e/ou escrita e 
queixas relacionadas a aprendizagem ou ao desempenho es- 
colar, historico de otite media recorrente ou sempre que se 
quiser qualificar a audigao. 2 

Contraindicagoes para a avaliagao do PA 1 ' 3 
0 exame nao deve ser realizado em pacientes com perda audi- 
tiva grave ou profunda ou com assimetria muito grande entre 
as orelhas, pela forma de apresentagao dos estimulos e pela 
intensidade minima de apresentagao dos testes. 2 Alem disso, 
ainda nao ha testes sensiveis e especfficos padronizados para 
criangas menores de 5 anos. Outro ponto importante e que o 
individuo deve ter linguagem suficiente para compreender as 
instrugoes e a tarefas a serem realizadas durante as provas. 

Nao e recomendado realizar a avaliagao quando ha efusao 
na orelha media ou obstrugao tubaria, evidenciadas pela otos- 
copia e/ou imitanciometria. 

Transtorno do processamento auditivo 

De acordo com a Academia Americana e a Sociedade Britanica 
de Audiologia, o TPA e uma alteragao no processamento per¬ 
ceptual da informagao auditiva no SNC e na atividade neuro- 
biologica responsavel por esse processamento, manifestando- 
-se como dificuldades de percepgao de sons verbais e/ou nao 
verbais, 29 resultando em urn fraco desempenho em uma ou 
mais das habilidades anteriormente referidas. 

Individuos com TPA tern dificuldade em usar a informagao 
auditiva para se comunicar, aprender, atribuir urn significado 
e memorizar a mensagem falada. 2 


De maneira geral, sob o ponto de vista do diagnostic dife- 
rencial, a luz das neurociencias e da neuropsicologia, os TPA po- 
deriam ser descritos dentro das seguintes sindromes maiores. 10 

• TPA verbal: decorre de inabilidades de fala/linguagem, e os si- 
nais mais comuns sao: baixa habilidade de discriminagao fone- 
mica, vocabulario de recepgao e de emissao pobre, dificuldade 
de articulagao fonemica, dificuldade em evocagao de palavras, 
substituigoes grafemicas secundarias as substituigoes fonemi- 
cas e comprometimento de leitura, tanto no aspecto de recodi- 
ficagao fonemica (relagao letra-som) como no de compreensao. 
Nesse quadro, as fungoes visuoespaciais e as de prosodia (en- 
tonagao da fala) sao geralmente bem desenvolvidas. 

• TPA nao verbal: decorre de inabilidades na percepgao ou pro- 
dugao das informagoes nao verbais, como analise de tons pu- 
ros, sons musicais e prosodia. 

Sintomatologia 12 

• Dificuldade em compreender a linguagem falada em mensa- 
gens competitivas, em ambiente ruidoso ou em ambientes re- 
verberantes; 

• dificuldade em entender solicitagoes; 

• respostas inconsistentes ou inapropriadas; 

• falam “que?” e “ah?” frequentemente; 

• levam mais tempo para responder perguntas orais; 

• dificuldade em manter a atengao auditiva; 

• distragao; 

• dificuldade em seguir orientagoes ou comandos verbais com- 
plexos; 

• dificuldade em localizar a fonte sonora; 

• dificuldade em apreciar rimas e segmentar os sons da fala; 

• habilidades musicais ou de canto pobres; 

• dificuldade de leitura e escrita; 

• dificuldade de aprendizagem. 

Incidencia do TPA 1 

De 2 a 3% dos escolares apresentam TPA primario, ou seja, 
isolado e independente de outras dificuldades ou transtornos. 
E mais frequente em meninos do que em meninas. 

Comorbidades 2 

0 TPA pode ocorrer de forma isolada ou coexistir com outras 
alteragoes, como TDAH, transtornos especfficos do desenvol- 
vimento da linguagem, transtorno da leitura ou dislexia, trans¬ 
torno do desenvolvimento da expressao escrita, alteragoes das 
fungoes executivas, deficiencia auditiva, envelhecimento, etc. 2 

Diagnostico do TPA 

0 primeiro passo e afastar problemas sensoriais, como a pre- 
senga de uma perda auditiva periferica, cognitivos, emocio- 
nais e/ou familiares. 1 ’ 2 Verificar fatores predisponentes como 
otite media aguda recorrente ou cronica e historia familiar de 
transtorno de aprendizagem. 2 

Muitas vezes, essas criangas sao encaminhadas diretamen- 
te para uma pedagoga ou psicologa, sem fazer nenhum diag¬ 
nostico, o que certamente dificulta o tratamento. 1 



1648 . TRATADO DE PEDIATRIA • SEgAO 20 OTORRINOLARINGOLOGIA 


A anamnese deve ser cuidadosa, a fim de identificar a real 
dificuldade escolar: dificuldade de atengao, dificuldade de 
compreensao das explicagoes da professora, dificuldade no di- 
tado, dificuldades na fala e na linguagem, dificuldade na leitu- 
ra (dislexia), dificuldade para calculos matematicos (discalcu- 
lia) e dificuldade para lembrar os temas apresentados na aula. 1 

0 exame fisico deve ser minucioso, verificando equilfbrio 
estatico e dinamico, motricidade fina, acuidade visual, otosco- 
pia e acuidade auditiva. 1 

A avaliagao comportamental descrita deve ser dirigida para 
os problemas apresentados pelo paciente. 

Tratamento do TPA 

A terapia do TPA depende dos resultados obtidos na avaliagao 
e do tipo de alteragao encontrada. A abordagem deve ser 
abrangente e geralmente inclui: 1 

• modificagoes ambientais que visem promover uma melhor 
escuta; 

• localizagao preferencial no ambiente: duas primeiras filas 
centrais, na sala de aula; 

• uso de amplificagao sonora ou de sistemas auxiliares de escu¬ 
ta (SAE) durante o treinamento e/ou em situagao de aprendi- 
zagem; 

• treinamento especifico das habilidades auditivas disfuncionais; 

• desenvolvimento das habilidades cognitivas de atengao e me- 
moria; 

• desenvolvimento das habilidades linguisticas especificas; 

• conhecimento de estrategias metacognitivas e metalinguisticas. 

Atualmente, e consenso que o treinamento auditivo acusticamen- 
te controlado e o procedimento padrao no tratamento do TPA. Ha 
forte evidencia cientifica sobre os beneficios do treinamento audi¬ 
tivo formal e altamente controlado, sendo esse o procedimento 
mais estudado e com o mais alto grau de recomendagao. 2 ’ 911 

A literatura tambem aponta que modificagoes ambientais, 
como o gerenciamento do ruido e o tratamento acustico no 
ambiente, sao altamente beneficas no tratamento e gerencia¬ 
mento dos TPA, com niveis de evidencia 1 e 2, sendo, portan- 
to, fortemente recomendadas. 29 ' 11 Alem disso, os orgaos de 
classe norte-americano ebritanico recomendam, no processo 
de reabilitagao do processamento auditivo, a utilizagao de 
sistemas auxiliares de escuta como os de frequencia modula- 
da - conhecidos como sistemas de frequencia modulada 
(FM) - quando o exame diagnostic apontar dificuldades es¬ 
pecificas em testes monoaurais de baixa redundancia, com 
prejuizo nas habilidades de fechamento auditivo, figura- 
-fundo e atengao seletiva. 0 uso de tecnologia auxiliar que 
promove a melhora da relagao sinal-ruido no ambiente de 
aprendizagem formal auxilia na manutengao da atengao sus- 
tentada e seletiva, facilita a percepgao da fala e resulta em 
melhora significativa na transmissao dos potenciais eletrofi- 
siologicos auditivos. 29 

Os pais, cuidadores e professores devem ser orientados 
para tentar manter o ambiente livre de ruidos. Em casa, evitar 
manter televisao ou aparelhos de som ligados durante os hora- 
rios de estudo. 


Perspectivas 1 

Muito ainda deve ser estudado na area do PA para que se pos- 
sam auxiliar os pacientes com dificuldades de aprendizagem. 
A evolugao do conhecimento nessa area depende da evolugao 
das neurociencias. As pesquisas nessa area estao introduzin- 
do novos conhecimentos com precisao e velocidade impres- 
sionantes. As novas aquisigoes podem beneficiar de maneira 
significativa as criangas que frequentam os consultorios com 
transtorno de linguagem e aprendizagem. Os profissionais 
atuantes na area da pediatria devem estar preparados para es- 
sas mudangas. 0 primeiro passo e escutar as queixas dos pa¬ 
cientes e estar disposto a investiga-las, o mais profundamente 
possivel, evitando atrasos no inicio do tratamento. 0 segundo 
passo e estar atento a todos os avangos ja disponiveis na atua- 
lidade e estar capacitado para utiliza-los. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender a importance do processamento 
auditivo na aprendizagem. 

• Fazer a suspeita diagnostica de transtorno do 
processamento auditivo (TPA). 

• Saber quando solicitar uma avaliagao do 
processamento auditivo. 

• Identificar as criangas que nao tern condigoes de 
realizar uma avaliagao do processamento auditivo. 

• Orientar pais, cuidadores e professores sobre as 
medidas para melhorar as condigoes de escuta. 
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CAPITULO 2 


TRIAGEM AUDITIVA 


Ricardo Godinho 
Isamara Simas de Oliveira 
Gabriela Cintra 


Introdugao 

Uma das principals caracteristicas da sociedade contempora- 
nea e a supervalorizagao dos meios de comunicagao: criangas 
com bom desempenho comunicativo serao inclmdas com mais 
facilidade e se destacarao no ambiente social e profissional. 1 

A perda auditiva e o deficit sensorial que mais comumente 
compromete a comunicagao, e aqueles que ja experimenta- 
ram a privagao dos sentidos sao os mais capazes de ensinar 
sobre a sua importancia: “A surdez e o maior dos infortunios, a 
perda do estimulo mais vital: o som da voz que nos traz a lin¬ 
guagem, desencadeia os pensamentos e nos poe em compa- 
nhia intelectual dos homens” (Helen Keller, escritora cega e 
surda que viveu no infcio do seculo XX). 

Sem as oportunidades adequadas para detecgao precoce, 
diagnostico e intervengao, criangas surdas ou com outros pro- 
blemas auditivos apresentarao significativas dificuldades para 
o desenvolvimento socioemocional, da linguagem e da cogni- 
gao, que resultarao em comprometimento no desempenho 
educacional, na empregabilidade e na inclusao social. 

0 pediatra ocupa papel de destaque na identificagao precoce 
e no encaminhamento do diagnostico das perdas auditivas na 
infancia. Entretanto, estudo realizado com 127 pediatras asso- 
ciados a Sociedade Mineira de Pediatria identificou que apenas 
37% deles conhecem os procedimentos e as condutas adequa¬ 
das para a triagem auditiva neonatal. Apenas 60% reconhecem 
as emissoes otoacusticas como exame de referenda para crian¬ 
gas de baixo risco e apenas 40% identificam o potencial evoca- 
do auditivo do tronco encefalico (PEATE) como a melhor op- 
gao para as criangas de alto risco. Os achados desse estudo 
sugerem uma real necessidade de se estabelecer uma forma 
mais efetiva de divulgar as vantagens da triagem auditiva neo¬ 
natal, as tecnicas disponiveis para sua realizagao e quais as 
condutas mais adequadas para as etapas pos-triagem. 23 

Portanto, pediatras e neonatologistas devem se unir aos 
medicos de familia e da comunidade, trabalhando em parceria 
com otorrinolaringologistas, fonoaudiologos e outros profis- 
sionais da saude, para construir uma rede de cuidados inte¬ 


gral, sustentavel e acessivel, centrada na familia e com compe¬ 
tence cultural para desenvolver urn piano de tratamento para 
as criangas com problemas auditivos. 

O universo da crianga com problemas 
auditivos 

Periodo critico do desenvolvimento 
da linguagem e privagao auditiva 
A partir da 26 a semana de gestagao, o feto humano ja e capaz 
de identificar sons. Neonatos discriminam sons especificos de 
seu idioma e preferem melodias musicais aos ruidos ambien- 
tais. Tambem conseguem diferenciar os sons que lhes sao fa- 
miliares, principalmente a voz da propria mae. Durante os pri- 
meiros dias de vida, a voz materna certamente funciona como 
o maior elo entre a crianga e a mae e, durante toda a infancia, 
sera o estimulo que mais sentimentos evocara. 

Estudos sobre o amadurecimento e a plasticidade do siste- 
ma auditivo tern demonstrado evidences da existence de urn 
periodo critico para o desenvolvimento da linguagem, que vai 
ate os 3 anos de idade, em que o sistema nervoso central 
(SNC) e mais sensivel e melhor se adapta aos estimulos lin- 
guisticos auditivos e visuais. Portanto, a privagao precoce dos 
estimulos auditivos interfere no desenvolvimento das estrutu- 
ras neurais relacionadas a audigao, fala e comunicagao. 

Diagnostico e intervengao precoce da perda 
auditiva na infancia 

Para que ocorra a maturagao adequada das vias auditivas do 
tronco cerebral e das regioes encefalicas relacionadas, e neces- 
sario que ocorra a estimulagao sonora. A detecgao de altera- 
goes auditivas e a intervengao iniciada ate os 6 meses de idade 
garantem a crianga o desenvolvimento da compreensao e da 
expressao da linguagem, bem como o seu desenvolvimento 
social, comparavel com as criangas normais da mesma faixa 
etaria. Alem disso, as criangas portadoras de perda auditiva 
que sao adequadamente tratadas antes dos 6 meses de idade 
demonstram uma significativa vantagem no desenvolvimento 
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das habilidades de comunicagao quando comparadas a crian- 
gas com semelhante potencial cognitivo, mas que foram iden- 
tificadas tardiamente. Alem do aparelho de amplificagao 
sonora individual (AASI), o implante coclear bilateral simul- 
taneo tern sido uma importante possibilidade para criangas 
ainda no l e ano de vida. 

Cerca de 30% das criangas com perda auditiva tambem 
apresentam alguma sindrome ou outra malformagao ou outro 
deficit sensorial e/ou comprometimento neurologico associa- 
do que podem interferir com o processamento da informagao 
auditiva. Portanto, o diagnostico precoce tambem atenua a in- 
fluencia desses outros fatores. 

A crianga com perda auditiva tambem esta inserida em urn 
contexto que pode favorecer ou dificultar o diagnostico preco¬ 
ce e a forma adequada do tratamento. Por esses motivos, os 
contextos social e familiar devem ser avaliados junto com os 
resultados da triagem auditiva e do diagnostico da surdez. 

Classificagao da perda auditiva 
A hipoacusia ou perda auditiva pode ser classificada quanto a 
sua localizagao, idade de inicio e intensidade. As perdas audi- 
tivas tambem devem ser entendidas, considerando-se as inte- 
ragoes entre essas diferentes classificagoes e suas diferentes 
etiologias e formas de evolugao. 

Quanto ao seu inicio, a hipoacusia pode ser classificada em: 

• hipoacusia pre-lingual: desenvolve-se nos primeiros meses 
de vida; 

• hipoacusia precoce: ocorre antes de 2 anos e meio de idade; 

• hipoacusia tardia: ocorre apos 2 anos e meio de idade. 

Quanto a sua localizagao, a hipoacusia pode ser classificada em: 

• hipoacusia de condugao: a lesao encontra-se na orelha exter¬ 
na e/ou media, impedindo a transmissao normal da onda so¬ 
nora para a coclea; 

• hipoacusia sensorial: a lesao encontra-se na coclea; 

• hipoacusia neural: a lesao encontra-se nas vias auditivas (VIII 
par, tronco cerebral, vias auditivas centrais) ou no cortex au- 
ditivo cerebral; 

• hipoacusia mista: ha uma combinagao das hipoacusias de 
condugao e sensorial ou neural. 

Northern e Downs classificaram os graus de intensidade das 
perdas auditivas nas frequences de 500, 1.000 e 2.000 Hz 
para criangas (Tabela l). 4 

Impacto da perda auditiva no desempenho 
comunicativo e social 

Criangas com perda auditiva minima (16 a 25 dB) tern mais di- 
ficuldades para ouvir algumas consoantes, e o impacto pode 
ser mais significativo na fase de aquisigao da linguagem. Essa 
perda auditiva pode ser flutuante, geralmente associada a epi- 
sodios de otite media aguda e otite media com efusao, que sao 
frequentes nos primeiros 2 anos de vida. Pode ser persistente 
quando associada a otite media com efusao cronica (perma- 
nencia de efusao na orelha media por mais de 3 meses) ou em 
criangas com sequelas de infecgoes otologicas (perfuragao 


Tabela 1 Classificagao dos graus de hipoacusia em 
criangas segundo Northern e Downs 4 


Classificagao dos graus 
de perda auditiva para as 
frequences de 500,1.000 
e 2.000 Hz em criangas 

Media da perda auditiva 
em 500,1.000 e 2.000 Hz 

Audigao normal 

0 a 15 dB NA 

Perda auditiva discreta 

16 a 25 dB NA 

Perda auditiva leve 

26 a 40 dB NA 

Perda auditiva moderada 

41 a 70 dB NA 

Perda auditiva severa 

71 a 90 dB NA 

Perda auditiva profunda 

> 90 dB NA 


dB: decibel; NA: m'vel de audigao. 


timpanica, otite atelectasica ou otite adesiva). Na ausencia 
dessas patologias, deve-se avaliar a possibilidade de perda au¬ 
ditiva sensorioneural ou de malformagao da cadeia ossicular 
ou da orelha externa. 

Em caso de perda auditiva leve (26 a 40 dB), ouve-se bem 
quando as pessoas falam em voz alta. A crianga geralmente 
tern dificuldade para ouvir fala cochichada ou distante. Pode 
apresentar retardo na aquisigao da linguagem, leves proble- 
mas na fala, como trocas de alguns fonemas (“t” por “d”, “f” por 
“v”, “p” por “b”, “q” por “g”)- Aquelas em fase de alfabetizagao 
podem apresentar trocas na escrita e podem ser taxadas como 
desatentas (e mais facil escutar o colega ao lado do que a pro- 
fessora, que nem sempre esta proxima). Dai a grande impor¬ 
tance de urn posicionamento adequado dessa crianga na sala 
de aula (primeira fila e em cadeiras centrais). 

Em situagoes em que o diagnostico esta estabelecido, e ne- 
cessario tratar da doenga da orelha media ou pode ser neces- 
sario o uso de AASI. Em ambiente escolar, as criangas com 
perda leve ou perdas maiores beneficiam-se do sistema de fre¬ 
quence modulada (FM) que possibilita a comunicagao, via 
microfone, da professora com o AASI do aluno. 

Todas as criangas com perda auditiva moderada (de 41 a 70 
dB) nao escutam a maioria das palavras de uma conversa fala- 
da em intensidade normal. Tambem apresentam problemas 
de fala, retardo no desenvolvimento da linguagem, dificuldade 
no aprendizado e “desatengao”. As complicagoes mais graves 
das otites (perfuragoes da membrana timpanica, destruigao 
ou ruptura da cadeia ossicular), alguns casos de otite media 
com efusao cronica e os colesteatomas podem causar essa per¬ 
da auditiva. As perdas sensorioneurais, incluindo as perdas 
auditivas geneticas autossomicas dominantes, podem causar 
perdas leves ou moderadas na infancia, que podem evoluir du¬ 
rante a juventude. Nesses casos, o AASI esta indicado. 

A crianga com deficiencia auditiva grave (71 a 90 dB) so- 
mente escuta se a pessoa fala mais alto e esta bem proxima. 
Geralmente, e capaz de identificar sons ambientais e pode dis- 
tinguir vogais, mas nao consoantes. A fala e a linguagem nao 
se estabelecem espontaneamente se esse nivel de perda audi¬ 
tiva esta presente desde o nascimento. 0 AASI esta indicado, 
alem de ser necessario o monitoramento do processo de adap- 
tagao do aparelho e de reabilitagao. 
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Na presenga da perda auditiva profunda (acima de 90 dB), 
as criangas somente ouvem sons muito altos e nao ouvem o 
som da voz. 

0 implante coclear esta indicado em criangas com perdas 
auditivas graves e profundas. 

Quando a hipoacusia e unilateral de grau moderado ou pro- 
fundo, a crianga apresenta dificuldades importantes para loca- 
lizar a fonte sonora e para discriminar sons em ambientes rui- 
dosos. Demonstra mais cansago ao final do dia, por causa da 
maior necessidade de concentragao. Portanto, pode ter urn 
desempenho escolar inadequado, com maior possibilidade de 
repetencia, alem de disturbios comportamentais. 0 AASI pro¬ 
move melhor desempenho comunicativo e escolar. 

Triagem auditiva 

0 conhecimento do universo da crianga com perda auditiva ou 
da crianga surda e dos impactos socioeconomicos relaciona- 
dos, por parte dos profissionais da saude que se ocuparao da 
identificagao e do tratamento precoce, e o principio que fun- 
damenta o desenvolvimento de programas para a triagem au¬ 
ditiva neonatal, quais sejam: 

• A prevalencia da doenga deve justificar a realizagao da tria¬ 
gem populacional. 

• Os procedimentos utilizados devem conseguir separar indivi- 
duos com e sem a doenga triada. 

• Os tratamentos propostos para a doenga devem ser capazes 
de eliminar ou amenizar os efeitos indesejaveis decorrentes 
da doenga testada. 

• Os custos devem justificar a efetividade encontrada apos o 
tratamento. 

• E preciso que existam recursos dispomveis para diagnostic e 
tratamento. 

• Deve haver aceitagao entre os profissionais envolvidos e a po- 
pulagao. 

Nos Estados Unidos, estima-se que 2 a cada 1.000 nascidos vivos 
apresentem deficiencia auditiva que necessite de intervengao te- 
rapeutica. 5 Na Inglaterra, foi relatada prevalencia de 1,06/1.000 
nascidos vivos para perdas auditivas maiores de 40 dB. 6 

Neonatos que ficaram internados em uma unidade de tra¬ 
tamento intensivo (UTI) neonatal apresentam urn risco ainda 
maior de hipoacusia (2:100). 

Na realidade brasileira, dentre as doengas passiveis de ras- 
treamento ao nascimento, a surdez em neonatos tern uma in¬ 
cidencia significativa (1 a 3:1.000), principalmente quando 


comparada com a incidencia da anemia falciforme (1:1.427), 
hipotireoidismo (1:3.900), fibrose cistica (1:10.657) e fenilce- 
tonuria (1:20.000) (Tabela 2 ). 7 

E muito importante ressaltar que os programas de triagem 
auditiva devem ser acompanhados de uma infraestrutura ou 
rede de references para o diagnostic etiologico, para a adap- 
tagao do AASI ou implante coclear e todo o processo de reabi- 
litagao. Portanto, a triagem auditiva neonatal e tambem urn 
compromisso com as outras etapas. Sao estrategias para os 
programas de triagem auditiva neonatal universal (TANU): 
Informar aos pais sobre a importance e a existence da tria¬ 
gem auditiva. 

Conscientizar pediatras e profissionais da saude a respeito da 
necessidade da triagem antes da alta hospitalar e da impor¬ 
tance de seu papel na detecgao precoce da surdez. 
Conscientizar os dirigentes de entidades hospitalares e os di- 
retores medicos de maternidades para promover a TANU 
dentro do hospital. 

Conscientizar a enfermagem sobre o apoio e a valorizagao da 
TANU. 

Envolver os convenios, para que fornegam cobertura para 
esse tipo de procedimento (como e o caso do teste do "pezi- 
nho"), e tambem o Sistema Unico de Saude (SUS). 
Disponibilizar maior numero de servigos especializados em 
audiologia e otologia pediatrica. 

Preparar as escolas para realizar urn trabalho de estimulagao 
precoce combebes. 

Apoiar a comunidade surda. 

Orientar e apoiar de modo adequado a “familia com perda au¬ 
ditiva”. 

Outro importante componente dos programas de triagem au¬ 
ditiva e o sistema de armazenamento e de avaliagao de infor- 
magoes, que monitora a evolugao das criangas identificadas, 
diagnosticadas e em reabilitagao e o desempenho dos progra¬ 
mas. 

Alem da TANU, a triagem auditiva em lactentes e escolares 
tambem pode representar urn importante papel na identifica¬ 
gao das perdas auditivas que se desenvolverao durante a in- 
fancia. 

Triagem auditiva neonatal universal 

A identificagao ao nascimento de todas as criangas com perda 
auditiva e o ideal. A TANU consiste no rastreamento auditivo 
de todos os recem-nascidos, preferencialmente antes da alta 


Tabela 2 Incidencia encontrada no programa de triagem neonatal de Minas Gerais 


Doengas 

Periodo de estudo 



Criangas triadas 

Casos 

Proporgao 

(incidencia) 


Inicio 

Termino 

Anos 



Doenga 

falciforme 

1/3/1998 

28/2/2014 

16 

4.086.385 

2.863 

1:1.427 

Hipotireoidismo 

congenito 

10/9/1993 

9/9/2013 

20 

4.845.627 

1.231 

1:3.936 

Fibrose cistica 

1/7/2003 

30/6/2013 

10 

2.461.685 

231 

1:10.657 

Fenilcetonuria 

10/9/1993 

9/9/2013 

20 

4.845.627 

238 

1:20.359 
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hospitalar, e e considerada o melhor meio para identificar 
criangas nascidas com deficiencia auditiva moderada, grave e 
profunda. Sem a TANU, o diagnostico seria feito geralmente 
aos 2 ou 3 anos de idade. 

Uma triagem em hospitais e obviamente desejada para se ter 
acesso a maioria das criangas. 0 preparo dos hospitais para a 
triagem neonatal e fundamental. Aquelas criangas que nao fo- 
ram avaliadas no hospital devem ser triadas no 1 Q mes de vida. 

Todos os neonatos que ficaram internados em uma UTI 
neonatal, apresentando urn risco aumentado de hipoacusia, 
devem ser submetidos a uma triagem auditiva proximo ao pe- 
riodo de alta. Recem-nascidos com indicadores de risco para 
deficiencia auditiva (IRDA) devem ser submetidos a urn pro- 
tocolo especial de avaliagao auditiva 8 (Tabela 3). 

Em sinergia com o Joint Committee on Infant Hearing 
(JCIH), no Brasil, em 2010, foi criado o Comite Multiprofissio- 
nal em Saude Auditiva (Comusa), formado por representan- 
tes da Sociedade Brasileira de Pediatria (SBP), Associagao 


Tabela 3 Indicadores de risco para deficiencia auditiva 
(IRDA) 

Hereditariedade: historia familiar de perda auditiva 
sensorioneural na infancia 


Sindromes que contemplem perda auditiva sensorioneural ou 
condutiva 

Malformagao da cabega e do pescogo 

Infecgao congenita: TORCHS 

Permanencia em UTI neonatal por 2 ou mais dias 

TORCHS: toxoplasmose, rubeola, citomegalovirose, herpes e sifilis. 


Brasileira de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cervicofacial 
(ABORL-CCF), Academia Brasileira de Audiologia (ABA), So¬ 
ciedade Brasileira de Fonoaudiologia (SBFa) e Sociedade Bra¬ 
sileira de Otologia (SBO). Esse comite desenvolveu proposta 
para TANU com protocolo diferenciado para criangas nascidas 
com e sem IRDA 8 9 (Figura 1). 

Avaliagao objetiva da audigao 

0 modelo de referenda para a TANU envolve as emissoes 
otoacusticas (EOA) e o PEATE. 

Emissoes otoacusticas 

As EOA sao constituidas por energia acustica produzida na ore- 
lha interna de forma espontanea ou em resposta a urn estfinulo 
sonoro. Sao originadas principalmente das celulas ciliadas ex- 
ternas (CCE). 1012 Para capta-las, utiliza-se uma oliva acoplada a 
urn microfone que e colocado no conduto auditivo externo. 

E urn exame rapido, objetivo (nos testes de triagem, as res- 
postas sao dadas como “passa” ou “falha”), sensivel, nao inva- 
sivo e aplicavel em locais sem tratamento acustico. 1314 Na 
maioria das vezes, e realizado em criangas durante o sono na¬ 
tural. Por todas essas caracteristicas, foi o exame que tornou 
viavel a TANU. 

E importante ressaltar que a captagao das EOA nao tern 
como objetivo quantificar a alteragao auditiva, e sim detectar 
sua ocorrencia e, dessa forma, confirmar a integridade da fun- 
gao coclear. 1314 

Sao divididas em dois tipos: EOA espontaneas e evocadas. 
As EOA espontaneas sao aquelas geradas na ausencia de esti- 
mulo sonoro. Estao presentes em cerca de 30 a 40% dos indivi- 


TANU 

,_I_, 


RN sem IRDA 
EOA 

T 1 T 

Passa Falha 

Orientapao PEATE-a 

Triagem antes do Antes da alta 

ingresso na escola hospitalar 

T 1 T 

Falha Passa 

Retorno em Orientapao 

15 a 30 dias Triagem antes do 

ingresso na escola 

l i 

Passa Falha 

Orientapao Encaminhamento 

Triagem antes do para 

ingresso na escola diagnostico 


RN com IRDA 
PEATE-a 

T 1 T 

Passa Falha 

Orientapao Retorno em 15 dias ou 

Monitoramento encaminhamento direto 
ate 3 anos para diagnostico 

T 1 T 

Passa Falha 

Orientapao Encaminhamento para 

Monitoramento ate diagnostico 

3 anos 


Figura 1 Fluxograma com proposta para TANU, com protocolo diferenciado para criangas nascidas com e sem IRDA. 

TANU: triagem auditiva neonatal universal; RN: recem-nascido; IRDA: indicadores de risco para deficiencia auditiva; EOA: emissoes otoacusticas; PEATE-a: 
potencial evocado auditivo de tronco encefalico automatico. 
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duos com fungao auditiva periferica normal, sendo, por isso, de 
baixa especificidade. A presenga e sinal de funcionamento nor¬ 
mal da coclea, porem a ausencia nao significa necessariamente 
prejuizo a audigao. Tern maior aplicabilidade em pesquisa. 1011 

As EOA geradas por estimulagao sonora sao conhecidas 
como evocadas (EOAev), estao presentes em 99% das orelhas 
normals e, por sua vez, dividem-se em dois tipos: transientes 
(EOAevT) e por produto de distorgao (EOAevPD). A principal 
diferenga entre as duas e na estimulagao em frequences espe- 
cificas pela EOAevPD, enquanto a EOAevT reflete a estimula¬ 
gao de uma ampla extensao da coclea de maneira inespecifica 
- geralmente de 300 a 5.000 Hz. 1011 

As alteragoes cocleares sao as de maior prevalence ao nas- 
cimento e as CCE sao mais vulneraveis a doengas e lesoes do 
que as celulas ciliadas internas. Desse modo, a presenga de 
EOAev demostra a presenga de funcionalidade das CCE, o que 
diminui a probabilidade de haver perda auditiva periferica. 1314 
Alteragoes na orelha externa ou media (como verniz, rolha de 
cerume ou otite media com efusao) podem tornar as EOA au- 
sentes sem, no entanto, definir perda auditiva permanente. 
Na ausencia de EOAev, o paciente deve ser conduzido a avalia- 
gao com otorrinolaringologista para realizagao de otoscopia e 
imitanciometria (timpanometria), sendo encaminhado para o 
reteste apos essa avaliagao. 

Na triagem auditiva, habitualmente sao captadas as 
EOAevT. Quando elas estao presentes, as caracteristicas mais 
importantes a ser avaliadas sao: reprodutibilidade (maior que 
50%) e mvel de resposta maior que o ruido (relagao sinal/rm- 
do > 6 dB). 13 ’ 14 Os criterios adotados de “passa” e “falha” variam 
de acordo com os programas de triagem e os protocolos dos 
equipamentos utilizados. 

Como e urn metodo que avalia apenas a fungao coclear (em 
especial das CCE), na presenga de alteragoes retrococleares ou 
neuropatias auditivas, as EOA podem estar presentes, mas a 
crianga pode apresentar perda auditiva significativa. Dessa 
forma, torna-se necessario expandir a propedeutica nos casos 
com suspeita ou com IRDA. 

Potencial evocado auditivo de tronco 
encefalico 

0 PEATE, ou brainstem evoked response audiometry (BERA), e 
urn exame que avalia a atividade eletrofisiologica do sistema 
auditivo 1011 em resposta a urn estimulo sonoro, desde o nervo 
coclear ate o mesencefalo (coliculo inferior). 1314 

E urn exame objetivo e nao invasivo. Sao utilizados eletro- 
dos sobre os lobulos das orelhas (ou regiao mastoidea) e a 
fronte, alem de uma sonda colocada no conduto auditivo que 
emite estimulagao sonora no ouvido testado, nao causando 
nenhum tipo de dor. No entanto, contragoes da musculatura 
da face podem causar interference na captagao da resposta. 
Dessa forma, nas criangas pequenas e pouco colaborativas, 
pode ser necessaria a sedagao. 

0 PEATE automatico (PEATE-a), ou PEATE-triagem, e uti- 
lizado nos protocolos de triagem auditiva para os pacientes 
com IRDA ou naqueles em que houve falha nas EOAev. A utili- 
zagao desse exame na triagem auditiva em criangas de maior 


risco e sugerida por autores que demostram que essa popula- 
gao apresenta uma maior ocorrencia de perdas auditivas retro¬ 
cocleares, que nao podem ser identificadas quando se utiliza o 
registro das EOAev. 9 

0 PEATE-a apresenta maior rapidez de realizagao do que o 
PEATE convencional. Os equipamentos, de maneira geral, fa- 
zem o estimulo sonoro (geralmente em intensidades mais bai- 
xas: 35 dB NA) e e observada a resposta. 0 examinador nao vi- 
sualiza as ondas captadas. 0 proprio equipamento apresenta 
resultados diretos como “passa” e “falha”. 

Triagem auditiva neonatal universal - modelo 
brasileiro 

No Brasil, a implantagao da Politica Nacional de Saude Auditi¬ 
va em 2004, pelo Ministerio da Saude, foi considerada urn 
marco. A atengao a saude auditiva deveria ser praticada de for¬ 
ma integral ao cidadao com perda auditiva, abrangendo exa- 
mes e consultas necessarias para detecgao, diagnostic, sele- 
gao, adaptagao e fornecimento de AASI, acompanhamento e 
monitoramento dos pacientes adaptados. 15 

A existence da Politica Nacional, somada a publicagao da 
Lei Federal n. 12.303 de 2010, 16 impulsionou a proliferagao de 
agoes de triagem auditiva neonatal no Brasil. No entanto, 
agoes de triagem como politica publica de saude sao ainda in- 
cipientes, sendo a maioria caracterizada por servigos isolados, 
sem centralizagao dos dados em esfera governamental e sem 
garantia da continuidade do cuidado. Como exemplo de pro¬ 
gramas de ambito estadual, norteados por politicas publicas 
no Brasil, podem ser destacados os modelos de Minas Gerais e 
do Rio Grande do Sul. 

No contexto das redes de atengao a saude, o Ministerio da 
Saude instituiu, em 2012, a Rede de Cuidados a Pessoa com 
Deficiencia, objetivando ampliar o acesso e a qualificagao do 
atendimento as pessoas com deficiencia. 17 A Rede de Cuida¬ 
dos e composta por agoes e servigos de saude a ser desenvolvi- 
dos na atengao basica, atengao especializada e atengao hospi- 
talar. Na atengao especializada, foram instituidos os Centros 
Especializados em Reabilitagao, responsaveis pela reabilita- 
gao de duas ou mais modalidades de deficiencia auditiva, fisi- 
ca, intelectual e visual, e mantidos os servigos de reabilitagao 
com apenas uma modalidade de reabilitagao. A atengao a sau¬ 
de auditiva no SUS, portanto, deve estar integrada a Rede de 
Cuidados a Pessoa com Deficiencia. Os pontos de atengao a 
saude auditiva da Rede de Cuidados sao os servigos de saude 
que prestam atendimento a pessoa com deficiencia auditiva, 
entre eles: servigos de reabilitagao auditiva, centros especiali¬ 
zados em reabilitagao com modalidade auditiva, servigos de 
implante coclear, ambulatorios de otorrinolaringologia, unida- 
des basicas de saude, servigos de triagem auditiva neonatal, 
entre outros. Esses pontos devem estar integrados em uma re¬ 
lagao horizontal com a ordenagao do cuidado realizada pela 
atengao basica. Em urn programa de triagem auditiva neona¬ 
tal, a crianga com perda auditiva deve transitar entre esses 
pontos de atengao no tempo certo, com o custo e a qualidade 
adequados e de forma humanizada. A gestao da Rede, ou seja, 
a definigao dos fluxos de referenda e contrarreferencia, as es- 
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trategias de acesso, a organizagao do financiamento e a regula- 
gao na esfera municipal, e realizada pela respectiva secretaria 
municipal de saude. No ambito estadual, a gestao e da secreta¬ 
ria de Estado de saude. Pelo princfpio da regionalizagao, a 
atengao especializada e a hospitalar devem estar distribuidas 
nas regioes de saude do Estado, configurando servigos de refe¬ 
renda para os demais municfpios. As estrategias de acesso 
dos cidadaos de toda a regiao de saude aos servigos de referen¬ 
da devem ser pactuadas, portanto, no ambito estadual. 

Dessa forma, a triagem auditiva neonatal, o diagnostic 
funcional e a reabilitagao fazem parte de urn processo contf- 
nuo e indissociavel para que se alcance o desfecho esperado 
em criangas com perdas auditivas permanentes. 

Triagem auditiva em lactentes 

Cerca de 20 a 30% das criangas com perda auditiva desenvol- 
vem essas perdas nos primeiros anos de sua infancia. Toda 
queixa dos pais em relagao a possivel perda auditiva deve ser 
acompanhada de avaliagao auditiva completa. Os pais sao res- 
ponsaveis por identificar cerca de 70% dessas criangas. A ava¬ 
liagao continuada do desenvolvimento da linguagem e da fala 
deve ser seguida da avaliagao auditiva formal para todas as 
criangas que nao atingem os marcos do desenvolvimento no 
periodo adequado. 

Todas as criangas que sofreram urn episodio de meningite 
bacteriana ou encefalite virotica devem ser avaliadas preferen- 
cialmente antes da alta hospitalar. Estudos envolvendo amos- 
tras mais abrangentes de lactentes sao necessarios ate que to- 
dos os fatores de risco para perda auditiva progressiva ou 
flutuante sejam mais bem definidos (Tabela 4). Considera-se 
necessaria a avaliagao auditiva semestral ate os 3 anos de idade. 

Triagem auditiva em escolares 

Urn adolescente de 16 anos tern urn vocabulario de cerca de 
80.000 palavras, ou seja, aprendeu 5.000 palavras por ano, o 
que equivale a uma media de 13 palavras por dia. Nesse 
processo de aprendizado, muitas palavras vao se fixando si- 
multaneamente. Os sons das novas palavras vao se tornando 
familiares e associam-se a urn significado. Quando o desenvol¬ 
vimento da linguagem apresenta problemas, o vocabulario 
torna-se reduzido em relagao a idade da crianga. Em conse- 
quencia, ela pode nao entender muitas mensagens, passando 
a apresentar dificuldades no aprendizado. 

A triagem auditiva em escolares faz parte da abordagem 
pluralfstica para detecgao da perda auditiva tardia ou progres¬ 
siva durante a infancia. Uma maneira de se realizar essa tria¬ 
gem e o exame de todas as criangas que iniciam a vida escolar 
(em torno dos 6 anos). E importante que essa avaliagao tam¬ 
bem seja oferecida anualmente para todos os escolares. 

Os principals problemas auditivos em escolares sao reversi- 
veis e relacionam-se a presenga de cerume no conduto auditi- 
vo, otites, disfungao tubaria e presenga de corpo estranho den- 
tro da orelha. 18 

As disfungoes neurologicas na area auditiva tambem repre- 
sentam uma importante causa de desempenho escolar inade- 


Tabela 4 Fatores de risco para perda auditiva adquirida 
ou progressiva em lactentes 

Preocupagao relacionada a perda auditiva ou atraso no 
desenvolvimento da linguagem 

Historia familiar de perda auditiva 

Sindromes que contemplem perda auditiva sensorioneural ou 
condutiva 

Malformagao da cabega e do pescogo 

Infecgao congenita: TORCHS 

Indicadores neonatais: hiperbilirrubinemia com 
exsanguinotransfusao, hipertensao pulmonar persistente 
associada a ventilagao mecanica, uso de oxigenagao por 
membrana extracorporea 

Baixo peso ao nascer (abaixo de 2.500 g) ou muito baixo peso 
ao nascimento (abaixo de 1.500 g) 

Uso de drogas ototoxicas 

Ventilagao mecanica por tempo prolongado 

Infecgao pos-natal associada a perda auditiva (TORCHS) ou 
meningite bacteriana 

Trauma cranioencefalico com sintomas relacionados a equilibrio 
ou audigao 

Encefalite ou labirintite virotica 

Doengas neurodegenerativas: sindrome de Hunter 

Neuropatias sensoriais e motoras: Charcot-Marie-Tooth, ataxia 
de Friedreich 


Exposigao excessiva a ruido 
Citomegalovirose 

Displasia broncopulmonar ou doenga pulmonar cronica 
Terapia com diureticos 

Otite media de repetigao ou otite media cronica com efusao 
TORCHS: toxoplasmose, rubeola, citomegalovirose, herpes e sifilis. 


quado. E importante ressaltar que, sendo a comunicagao urn 
fenomeno multissensorial, uma crianga com problemas audi¬ 
tivos pode ter urn desenvolvimento normal, por suprir seu 
problema com uma atengao maior ou por aproveitar melhor 
outros sentidos, alem de cuidados especiais socioambientais e 
de fatores diversos relacionados ao sistema de ensino. 

Os estudantes com disturbios de aprendizado podem ser 
avaliados de uma maneira especial (avaliagao do processa- 
mento auditivo), alem da triagem auditiva. Sabe-se que a re- 
cepgao dos sons da fala envolve urn sistema de integragao 
complexo, incluindo a recepgao, a discriminagao e o reconhe- 
cimento de diferentes sons dentro de determinado sistema 
lingufstico. Portanto, o processamento auditivo ultrapassa a 
realidade da simples detecgao de sinais acusticos. 

Outros inumeros fatores, como baixa autoestima, dificul- 
dade no relacionamento interpessoal, dinamica familiar con- 
flituosa, desmotivagao e metodo educacional inadequado, po¬ 
dem influenciar no processo ensino-aprendizagem, levando o 
aluno a apresentar dificuldades de aprendizado nao relaciona- 
das a alteragoes da audigao periferica. Esses fatores tambem 
devem ser analisados ao se abordar uma crianga com proble¬ 
mas auditivos. 
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Considera<poes finais 

Partindo da premissa de que a intervengao precoce e funda¬ 
mental para o desenvolvimento da linguagem oral em crian- 
gas com perdas auditivas, o pediatra, muitas vezes responsa- 
vel pela ordenagao do cuidado da crianga, deve ter ciencia da 
dinamica da Rede de Cuidados em seu territorio. Deve conhe- 
cer os pontos de atengao de referenda, os protocolos e as es- 
trategias de encaminhamento pactuadas em seu territorio, 
evitando, assim, a permanencia desnecessaria de criangas em 
filas de espera para acesso a servigos nao conectados em rede. 

No setor de saude suplementar, partindo da mesma pre¬ 
missa, e fundamental que o pediatra e o neonatologista esta- 
belegam uma rede de referenda e contrarreferencia com otor- 
rinolaringologistas, fonoaudiologos e demais profissionais 
envolvidos no cuidado ao deficiente auditivo, com pactuagao 
de protocolos e condutas que visam a definigao diagnostica e 
ao inicio da intervengao em 6 meses. 

Alem da identificagao precoce e do encaminhamento opor- 
tuno, os pediatras podem verificar a presenga de fatores de ris- 
co relacionados com a perda auditiva progressiva, flutuante 
ou de inicio tardio, assegurando a monitoragao auditiva e a 
avaliagao dos marcos de desenvolvimento da linguagem. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Aproximar-se do universo da crianga com problemas 
auditivos. 

• Compreender a importancia do perfodo crftico para o 
desenvolvimento da linguagem e o impacto da 
privagao auditiva. 

• Identificar a perda auditiva no perfodo neonatal: 
objetivo da triagem auditiva neonatal universal (TANU). 

• Diagnosticar a etiologia da perda auditiva e iniciar a 
intervengao ate os 6 meses de vida da crianga. 

• Entender os programas de triagem auditiva neonatal, 
em lactentes ou em escolares, como um processo 
controlado, centrado nas famflias e com indicadores de 
qualidade. 

• Envolver-se com a identificagao e o diagnostico 
precoces e tambem com o processo de reabilitagao 
auditiva, incluindo o uso de aparelhos de amplificagao 
sonora individual, o implante coclear e a estimulagao 
auditiva e da linguagem. 
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CAPITULO 3 


OTITE MEDIA AGUDA 

Tania Sih 


Introdugao 

A otite media aguda (OMA) e uma infecgao com desenvolvi- 
mento rapido de sinais e sintomas de inflamagao aguda na ca- 
vidade da orelha media. E uma das razoes mais frequentes de 
visitas aos medicos em criangas menores de 15 anos de idade, 
entretanto, mesmo com alta prevalencia, e uma entidade auto- 
limitada e com baixa incidencia de complicagoes e mortalida- 
de. E fundamental urn diagnostico preciso e acurado, evitando 
o uso desnecessario de antimicrobianos, com consequencias 
danosas para o paciente e para a comunidade como urn todo. 

Definigao 

A OMA e definida como a presenga de liquido (efusao) preen- 
chendo a cavidade da orelha media sob pressao, com inicio 
abrupto dos sinais e sintomas causados pela inflamagao dessa 
regiao. 

Epidemiologia 

A otite media e uma das doengas infecciosas mais comuns na 
infancia. Avaliando-se diagnostics feitos em consultorios em 
1990, nos Estados Unidos, foram identificadas 24,5 milhoes 
de visitas realizadas por otite media. 1 Em criangas menores de 
15 anos de idade, a otite media foi o diagnostico mais frequen- 
te, em especial nos 2 primeiros anos de vida. 1 Ate os 3 anos de 
idade, 3 em cada 4 criangas terao apresentado pelo menos urn 
episodio de OMA, e com 2 anos de idade, 1 em cada 5 criangas 
tera otite media recorrente. 2 

Fatores de risco 

Os fatores de risco para OMA podem depender do hospedeiro 
(da propria crianga) ou decorrer de fatores ambientais. 

Fatores relacionados ao hospedeiro 
Com relagao a idade, a ocorrencia do primeiro episodio de OMA 
antes dos 6 meses e urn fator de risco importante para a recor- 
rencia das OMA. Criangas com fenda palatina, sindrome de 
Down, malformagoes craniofaciais, imunodeficiencia e discine- 


sia ciliar primaria apresentam risco aumentado para OMA. A 
suscetibilidade genetica e importante na otite media, sendo de- 
terminada, em parte, pela contribuigao de genes em regioes cro- 
mossomais distintas: lOq e 19q. As diferengas raciais na tuba au- 
ditiva (TA) tornam a otite media mais prevalente em grupos 
etnicos como esquimos, aborigenes e indios americanos. Outros 
fatores, como alergia, doenga do refluxo gastroesofagico, etnia e 
sexo, apresentam dados discordantes quanto ao seu risco real. 3 

Fatores ambientais 

Evidences epidemiologicas mostram que a OMA costuma de¬ 
correr de infecgoes das vias aereas superiores (IVAS), e que 
tanto IVAS quanto OMA apresentam maior incidencia nos me¬ 
ses mais frios (inverno). As creches e os bergarios representam 
urn fator de risco consideravel no desenvolvimento da OMA, 
em especial pela alta prevalencia de infecgoes respiratorias, fa- 
cilitando a contaminagao viral entre as criangas. Outro fator de 
risco de reconhecida importancia e o tabagismo passivo. 

Por outro lado, o aleitamento materno e urn fator de prote- 
gao; estudos demonstram que amamentar por 3 meses dimi- 
nui o risco de OMA em 13% e amamentar por mais de 6 meses 
protege a crianga das recorrencias das otites ate o 3 e ano de 
vida. 4 No caso de criangas que tornam mamadeira, os pais de- 
vem cuidar para que nao a tomem deitadas, sugerindo-se que 
a cabega fique elevada. 0 uso de chupetas e de mamadeiras 
com bico com capsula tipo “empurra e puxa” tambem e consi- 
derado fator de risco na recorrencia das OMA. 

Historia natural 

A maioria das criangas (80%) apresenta evolugao favoravel du¬ 
rante urn episodio de OMA, com resolugao espontanea. Essa 
melhora independe da adesao ao tratamento ou do tipo de me- 
dicagao. A resolugao espontanea flea evidente quando se opta 
por observagao inicial, com melhora dos sintomas em 60% dos 
pacientes depois de 24 horas e ausencia de sintomas residuais 
em 80% das criangas apos 2 a 3 dias. Portanto, a historia natural 
da OMA e extremamente favoravel em 70 a 80% dos pacientes. 3 
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Patogenese 

A OMA e mais prevalente no lactente e na crianga pequena. 
Essa predisposigao decorre de fatores anatomicos e imunolo- 
gicos, caracteristicos dessa faixa etaria. 

A TA ventila a orelha media. Durante o repouso, encontra- 
-se fechada. Sua luz e virtual e abre-se de forma intermitente 
pela contragao do musculo tensor do veu palatino durante a 
deglutigao ou o bocejo. Existem diferengas importantes entre 
a TA da crianga e do adulto. As diferengas mais relevantes sao 
a TA mais curta e mais horizontalizada na crianga, o que facili- 
ta a progressao de microrganismos (virus e bacterias) da rino- 
faringe para a orelha media. 3 

Ao nascimento, o sistema imunologico da crianga e imaturo. 
0 recem-nascido apresenta altos niveis de IgG materna, que 
vao progressivamente diminuindo, tornando-se pouco efeti- 
vos por volta dos 5 a 6 meses de idade. Por outro lado, a crianga 
produz gradualmente mais IgG, IgA e IgM proprias, atingindo 
urn plato quando a crianga esta maior. E interessante notar 
que essas fases coincidem com a epoca de inicio e de desapare- 
cimento dos episodios de OMA na maioria das criangas. 

A OMA geralmente e desencadeada por urn processo infec- 
cioso (IVAS em geral), associado a urn determinado grau de 
disfungao da TA e do sistema imunologico. E comum a OMA 
ser precedida por IVAS. Os virus agiriam como copatogenos, 
predispondo a infecgao bacteriana. Essa seria a explicagao 
para a sazonalidade da OMA, mais comum nos meses de in- 
verno, quando as infecgoes virais sao mais frequentes. 

Microbiologia 

A OMA e causada por virus respiratorios e/ou infecgao bacte¬ 
riana no espago da orelha media, como resultado da resposta 
do hospedeiro a infecgao. A OMA ocorre mais frequentemente 
como consequencia de uma IVAS que causa inflamagao/dis- 
fungao da TA, a pressao negativa da orelha media e ao movi- 
mento de secregoes, contendo os virus causadores da IVAS e 
as bacterias patogenicas, para a cavidade da orelha media. 
Chonmaitree et al. encontraram que 63% de 864 episodios de 
IVAS em criangas menores de 4 anos de idade eram positivos 
para virus respiratorios e adenovirus, coronavirus e virus res- 
piratorio sincicial (VRS) relacionados com a OMA. 5 0 VRS e o 
adenovirus estao entre os virus mais comumente associados a 
OMA. 

0 padrao-ouro para determinar a etiologia bacteriana da 
OMA e a cultura do fluido da orelha media por meio da timpa- 
nocentese, da drenagem atraves dos tubos de ventilagao ou pela 
otorreia espontanea. Bacterias sao encontradas em 50 a 90% 
dos casos de OMA com ou sem otorreia. 0 Streptococcus pneu¬ 
moniae , o Haemophilus influenzae nao tipavel e a Moraxella ca- 
tarrhalis sao os principals otopatogenos bacterianos e frequen¬ 
temente colonizam a nasofaringe. 0 Streptococcus pyogenes do 
grupo A e responsavel por menos de 5% dos casos de OMA. 

A bacteriologia da OMA mudou muito apos a introdugao da 
vacina conjugada do pneumococo; antes da adogao da vacina 
com 7 sorotipos (PCV7), o S. pneumoniae era o microrganismo 
mais isolado nos casos de OMA. Apos a introdugao da PCV7, a 
proporgao do S. pneumoniae diminuiu de 48 para 31% e o H. 


influenzae nao tipavel subiu de 41 para 56%. Entretanto, a fre¬ 
quence de sorotipos nao vacinais da PCV7 aumentou no flui¬ 
do da orelha media. 6 0 sorotipo 19A foi a maior causa de subs- 
tituigao da doenga apos a introdugao da PCV7. 

A maioria dos patogenos da orelha media deriva da nasofa¬ 
ringe, porem nem todos os patogenos da nasofaringe sao oto¬ 
patogenos. Culturas da nasofaringe obtidas durante episodios 
de OMA mostram entre 22 e 44% de pneumococo, 50 e 71% de 
H. influenzae nao tipavel e 17 e 19% de M. catarrhalis. A bacte¬ 
riologia da miringite bolhosa e a mesma da OMA. 

Com base nos achados clinicos, e dificil sugerir que a 
OMA possa ser causada por este ou aquele microrganismo. 
Alguns estudos sugerem que a febre, a otalgia importante e o 
abaulamento da membrana timpanica (MT) possam ser 
mais intensos quando o organismo causador for o pneumo¬ 
coco. 7 Entretanto, outros estudos apontaram que a OMA 
causada pelo H. influenzae nao tipavel estaria associada com 
a OMA bilateral e uma inflamagao mais grave da MT. 8 A OMA 
acompanhada de conjuntivite purulenta (sindrome otite- 
-conjuntivite) e sugestiva de H. influenzae nao tipavel. Uma 
variabilidade geografica substancial e observada na propor¬ 
gao das OMA causadas pela M. catarrhalis. 

Suscetibilidade bacteriana aos antibioticos 

Atualmente, os estudos de OMA usam os novos dados da li- 
nha de corte, definidos pelo Clinical and Laboratory Standards 
Institute (CLSI), para avaliar a sensibilidade do pneumococo 
com relagao a penicilina: 

• pneumococo sensivel: concentragao inibitoria minima (CIM) 
< 2 mcg/mL; 

• pneumococo com sensibilidade intermediaria: CIM < 4 meg/mL; 

• pneumococo resistente com CIM < 8 meg/mL. 

Para a CIM de amoxicilina oral, os parametros sao: 

• sensivel: CIM < 2 meg/mL; 

• intermediary: CIM < 4 meg/ mL; 

• resistente: CIM < 8 meg/ mL. 

No Brasil, dados de 2012 do Sistema Regional de Vacinas 
(SIREVA) mostram que 96% das cepas de pneumococo sao 
sensiveis a penicilina (CIM < 2 mcg/mL), 4% tern suscetibili¬ 
dade intermediaria (CIM < 4 mcg/mL) e 0% de cepas com re- 
sistencia. 9 Vale lembrar que o estudo do SIREVA e feito com 
cepas de doengas invasivas, e nao pela timpanocentese, po¬ 
rem, e possivel inferir que as cepas de pneumococo que cau- 
sam as doengas invasivas sejam similares aquelas que causam 
as OMA. A partir desses resultados, pode-se inferir que a amo¬ 
xicilina na dose habitual (50 mg/kg) e perfeitamente satisfa- 
toria, no nosso meio, na abordagem da OMA causada por 
pneumococo. 

Algumas cepas de H. influenzae produzem a enzima beta- 
lactamase, sendo, entao, resistentes as penicilinas. Atualmen¬ 
te, em virtude das diferentes fontes e variagoes geograficas, 
entre 60 e 80% dos H. influenzae sao considerados sensiveis a 
doses regulares e altas de amoxicilina, e 10% de M. catarrhalis 
sao sensiveis a amoxicilina/clavulanato. 
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Sinais e sintomas 

Sao sintomas constantes a otalgia (crianga que manipula mui- 
to a orelha), o choro excessivo, a febre, as alteragoes de com- 
portamento e do padrao do sono, a irritabilidade, a diminui- 
gao do apetite e ate a diarreia. Como sinais de OMA, os 
achados da MT na otoscopia e na pneumotoscopia represen- 
tam, de maneira mais caracteristica, os sinais da OMA. MT 
com hiperemia ou opacidade, abaulamento, diminuigao da 
mobilidade e otorreia aguda sao sinais tipicos. A idade da 
crianga (< 24 meses), a gravidade dos sintomas, a presenga de 
otorreia aguda e a bilateralidade direcionam o tratamento da 
OMA de maneira mais incisiva. Alem de descrever a historia 
natural da evolugao da OMA, urn estudo de metanalise de da¬ 
dos de pacientes individuals, realizado por Rovers et al., na 
Holanda, mostra o efeito dos antibioticos no tratamento da 
doenga, 4 evidenciando que, nas criangas com OMA bilateral, a 
historia natural e pior, sendo o beneficio obtido com o antibio- 
tico, maior. Da mesma forma, as OMA acompanhadas de otor¬ 
reia espontanea e aguda tern urn beneficio muito maior quan- 
do tratadas com antibioticos. A otorreia define o diagnostico, 
pois e necessaria a presenga de efusao ou liquido na cavidade 
da orelha media para estabelecer o diagnostico de OMA. Por- 
tanto, atualmente, a bilateralidade e urn marco que indica 
uma doenga mais grave, e a presenga de otorreia espontanea 
indica a certeza da patologia. 2 

Eventualmente, a OMA pode ter como complicagoes as 
mastoidites e evoluir para urn colesteatoma. 

Diagnostico 

0 diagnostico preciso e acurado no inicio do quadro e de 
fundamental importancia. Urn bom otoscopio com lampa- 
das halogenas, especulos de tamanho adequado ao diame- 
tro do conduto auditivo externo, limpeza e remogao de ceru- 
me e possibilidade de otoscopia pneumatica fazem parte 
desse contexto. Uma simples hiperemia da MT quando a 
crianga estiver chorandopode levar a muitos diagnostics 
errados de OMA. Vale lembrar que a otalgia e extremamente 
importante, porem nao se deve confundi-la com a otalgia da 
otite externa das criangas que estao expostas a agua de pis¬ 
cinas. Essa otalgia cursa sem febre, sem historia pregressa 
de IVAS e com relagao causa/efeito: a orelha da crianga es- 
teve em contato com agua de mar ou piscinas, situagao mais 
sazonal, ocorrendo, em geral, no verao. Ja a OMA incide 
mais nos meses frios, na vigencia ou sequencia de uma IVAS 
e com febre. 

A identificagao para o diagnostico otoscopico acurado de 
OMA pode ser dificil se nao houver condigoes adequadas. Sao 
fundamentais, portanto, os seguintes fatores: 

• otoscopio com uma iluminagao adequada; 

• especulo auricular que realmente penetre no meato acustico ex¬ 
terno (MAE). 0 formato afunilado e importante (Figura 1), pois 
penetra no MAE. Alem do formato, e importante utilizar urn es¬ 
peculo com maior diametro possivel, determinado pela idade da 
crianga, para obter melhor iluminagao e maior campo de visao; 

• posigao: recomenda-se que a crianga esteja sentada no colo 
da mae, permitindo a contengao adequada da cabega; 



Figura 1 Especulos de otoscopio: o ideal e o inadequado. 

• visualizagao: e necessario que o MAE esteja livre de cerume, 
descamagoes e debris. Para remover o cerume, seja com cure- 
ta, sucgao delicada ou lavagem, a crianga deve ser encami- 
nhada para urn especialista habilitado, para nao causar danos 
a integridade fisica e psicologica da crianga. 

A OMA deve sempre ser confirmada pela otoscopia. Sao sinais 
de alteragao da MT encontrados na OMA: mudangas de trans- 
lucidez, forma, cor, vascularizagao e integridade. 0 achado 
mais significativo no diagnostico da OMA e o abaulamento da 
MT, com sensibilidade de 67% e especificidade de 97% (Figu¬ 
ra 2). A coloragao avermelhada da MT pode ser consequencia 
do reflexo da hiperemia da mucosa do promontorio, visualiza- 
da atraves de urn timpano normal, que pode gerar confusao 
durante o exame e acentuar-se quando a crianga estiver cho- 
rando. Entretanto, a hiperemia da MT pode indicar a fase ini- 
cial da OMA, e, na sequencia, ocorrer a opacidade e ate mes- 
mo a perfuragao espontanea da MT com otorreia subita. 

A Academia Americana de Pediatria (AAP) recomenda para o 
diagnostico de OMA: historia de inicio agudo de sinais e sintomas, 
presenga de efusao na orelha media, com sinais e sintomas de in- 
flamagao da orelha media. A AAP considera que o melhor meto- 
do para diagnosticar efusao na orelha media e a pneumo-otosco- 
pia, uma vez que a efusao reduz a mobilidade da MT. 

Tratamento 

A historia natural da OMA, por meio de estudos com metanali¬ 
se, comprovou que a resolugao espontanea ocorre em mais de 
80% dos casos, com melhora sem antibiotico, e geralmente 
nao ocorrem complicagoes. 0 acompanhamento, a observa- 
gao e o monitoramento dessas criangas sao de extrema impor¬ 
tancia. Caso elas nao comegem a melhorar rapidamente, o an¬ 
tibiotico pode, entao, ser considerado. 



Figura 2 Variagoes de aspectos de membranas timpanicas 
na OMA. 
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Em 2013, a AAP langou um conjunto de diretrizes com rela- 
gao ao tratamento da OMA. 10 

A primeira recomendagao muito importante e tratar a dor 
com analgesicos, independentemente de o antibiotico ser ou 
nao administrado. 

A segunda recomendagao e dar antibiotico para OMA, seja 
ela bilateral ou unilateral, em criangas com 6 meses de idade ou 
mais, com sinais e sintomas graves (otalgia e temperatura alta - 
39°C) ou caso os sintomas ja persistam ha pelo menos 48 horas. 

A terceira recomendagao na qual o medico deve dar anti¬ 
biotico e na OMA bilateral em criangas com menos de 24 me¬ 
ses de idade, sem sinais ou sintomas graves (otalgia moderada 
ha menos de 48 horas, temperatura < 39°C). 

A quarta recomendagao no caso de OMA em crianga entre 6 
e 23 meses de idade sem sinais ou sintomas graves (otalgia < 
48 horas, temperatura < 39°C) e o medico monitorar de perto 
a evolugao ou prescrever antibiotico (com base em decisao 
conjunta medico/pais). Caso se decida por observar sem dar 
antibiotico, mas a evolugao mostrar piora ou falhar em melho- 
rar dentro de 48 a 72 horas, entao, deve-se dar antibiotico. 

A quinta recomendagao nos casos de OMA uni ou bilateral 
em criangas com idade acima de 24 meses, sem sinais ou sin¬ 
tomas graves (otalgia leve ha < 48 horas, temperatura < 39°C) 
e o medico observar de perto a evolugao do quadro ou prescre¬ 
ver antibiotico (com base em decisao conjunta medico/pais). 
Caso se decida por observar sem dar antibiotico, mas a evolu¬ 
gao piorar ou falhar em melhorar dentro de 48 a 72 horas, en¬ 
tao, deve-se dar antibiotico. 

Caso o medico decida tratar da OMA com um antimicrobia- 
no, a AAP recomenda a amoxicilina. 10 Criangas com idade > 2 
anos e com sintomas mais graves devem tomar o antibiotico 
por 10 dias. Criangas entre 2 e 5 anos de idade com OMA mo¬ 
derada, por 7 dias; e criangas < 6 anos tambem com OMA leve, 
entre 5 e 7 dias. Criangas com alergia a penicilina, tipo anafi- 
lactoide, podem receber macrolideo ou clindamicina (esta 
tambem no caso de pneumococo resistente). 

A amoxicilina pode ser dada se a crianga nao a recebeu nos 
ultimos 30 dias, nao tiver conjuntivite purulenta e nao for 
alergica a penicilina. 

Ao tomar a decisao de tratar a OMA com um antimicrobia- 
no, caso a crianga tenha recebido amoxicilina nos ultimos 30 
dias ou tenha conjuntivite purulenta associada ou historico de 
OMA recorrente que nao responde a amoxicilina, o medico 
deve prescrever um antibiotico com cobertura adicional para 
betalactamase (clavulanato associado a amoxicilina ou uma 
cefalosporina, como a cefuroxima ou a ceftriaxona, se a crian¬ 
ga apresentar vomitos ou diarreia). 

Se a crianga nao melhorar ou ate mesmo piorar da OMA 
dentro de 48 a 72 horas e ja estiver tomando um antibiotico, 
recomenda-se a troca do medicamento por outro com espec- 
tro de agao mais amplo. 

Nos casos de OMA recorrente, nao devem ser prescritos an- 
tibioticos como profilaxia das recidivas. 

Os tubos de ventilagao podem estar indicados na OMA re¬ 
corrente (3 episodios em 6 meses, ou 4 em 1 ano, com 1 dos 
episodios nos ultimos 6 meses). 


A vacina conjugada para o pneumococo e a anual da in¬ 
fluenza estao recomendadas para todas as criangas. 

Os medicos devem encorajar a amamentagao exclusiva por 
pelo menos 6 meses e desencorajar a exposigao ao tabagismo 
passivo. 

Outros farmacos, como corticosteroides, anti-histammicos, 
descongestionantes e anti-inflamatorios nao hormonais, nao 
tern sustentagao cientifica, pois nao ha estudos confiaveis do 
tipo randomizado controlado que atestem sua eficacia. 

Quanto as indicagoes para procedimentos de drenagem ou 
evacuagao da efusao da orelha media (timpanocentese e/ou 
miringotomia) durante episodio de OMA, elas estao restritas a 
resposta insatisfatoria a antibioticoterapia, imunodeficiencia, 
doenga grave e complicagoes supurativas, como mastoidite. 

Consideragoes finais 

0 impacto da OMA na crianga excede o desconforto e o sofri- 
mento associados com episodios individuals da doenga. A 
OMA e uma das causas principals para as criangas receberem 
antibioticos. Dar o suporte para a prevengao da doenga e uma 
estrategia importante para reduzir a prescrigao abusiva de an- 
timicrobianos e, de maneira subsequente, diminuir o surgi- 
mento de resistencia. A OMA e seu tratamento, bem como 
suas complicagoes, tern um impacto significativo nos custos 
economicos para a sociedade. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender a epidemiologia basica, os fatores de 
risco do hospedeiro e do meio ambiente. 

• Conhecer as diferengas anatomicas da tuba auditiva na 
crianga e no adulto, bem como a alta prevalence das 
infecgoes respiratorias virais que antecedem a OMA. 

• Reconhecer que o diagnostico acurado de OMA so e 
possfvel por meio da otoscopia realizada com 
ferramentas (otoscopios) adequadas. 

• Conhecer as recomendagoes para o tratamento da 
OMA com base no conjunto de diretrizes langadas em 
2013 pela Academia Americana de Pediatria (AAP). 

• Estar atualizado quando ao perfil de resistencia 
antimicrobiana na comunidade. 

• Saber das medidas preventivas gerais e da importance 
da vacinagao contra o pneumococo e a influenza. 
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CAPITULO 4 


OTITE MEDIA COM EFUSAO 

Tania Sih 


Introducao e definigao 

A otite media com efusao (OME) e uma inflamagao da orelha 
media com uma colegao de liquido ou efusao retrotimpanica, 
sem sinais ou sintomas de infecgao aguda e sem perfuragao 
da membrana timpanica. A otite media com efusao cronica 
(OMEC) e aquela em que a efusao permanece por < 3 meses 
sem sinais inflamatorios agudos. 

A OME pode ser considerada urn continuum da otite media 
aguda (OMA), uma vez que, apos urn episodio de OMA bem 
conduzido, ate 70% das criangas podem apresentar efusao 
na orelha media (EOM) ao final de 2 semanas, 40% ao final 
de 1 mes e cerca de 10% ao final de 3 meses, levando a OMEC. 1 
Essa efusao, serosa ou mucoide, pode causar dificuldade audi- 
tiva (hipoacusia) condutiva de leve a moderada, flutuante ou 
persistente, com repercussoes potenciais para impactar no de- 
senvolvimento da fala, da linguagem e das habilidades cogniti- 
vas. A incidencia ou a prevalencia da OME e aparentemente 
assintomatica e pode nao ser identificada pelos pais (e, por 
isso, muitas vezes nao chama a atengao do medico). 

Epidemiologia e fatores de risco 

A OMA e a OME justificam aproximadamente 33% dos atendi- 
mentos pediatricos realizados nos Estados Unidos, com im- 
pactos medico, social e economico evidentes. A incidencia de 
EOM e responsavel por uma proporgao grande de consultas 
durante os primeiros 5 anos de vida, variando de 22% no l e 
ano ate 40% com 4 a 5 anos de idade: 1 consulta em 3 com 
diagnostic de EOM e 5 a 10% de efusao assintomatica em 
consultas de rotina. 2 Em menores de 3 anos de idade, a OME 
esta frequentemente relacionada a episodios de OMA, apesar 
da possibilidade de ocorrer sem qualquer evidencia anterior 
de infecgao aguda. 

Os fatores de risco sao identicos para as diversas formas de 
otite media (OM) e seu reconhecimento auxilia na determina- 
gao de intervengoes que podem levar a sua redugao: 

• idade: o 1 Q episodio de OMA antes dos 6 meses de idade e urn 

fator preditivo de recorrencia; 


• genero: sexo masculino e fator de risco independente; 

• creches: a exposigao a outras criangas, principalmente quan- 
do ha mais de 6 delas na mesma sala, aumenta o risco de OM, 
particularmente em menores de 2 anos de idade; 

• aleitamento artificial: o aleitamento materno ate o 6 Q mes de 
vida diminui a incidencia de OM, enquanto o artificial, alem 
de nao conferir imunidade, propicia a ocorrencia de refluxo 
da rinofaringe para a orelha media; 

• predisposigao genetica: maior incidencia de OM em membros 
de uma mesma famflia; 

• anormalidades craniofaciais (sindromes de Down, de Trea¬ 
cher Collins, entre outras) e defeitos anatomicos e funcionais 
do palato (fenda palatina submucosa ou completa): em virtu- 
de da disfungao tubaria; 

• sazonalidade: a incidencia das OM aumenta nas estagoes 
frias. 

Tambem sao identificados como fatores de risco a exposigao ao 
tabagismo passivo, autismo, fatores etnicos (aborigenes, esqui- 
mos e indios americanos), prematuridade e uso de chupetas. 

Etiopatogenese 

A etiopatogenese da OM e multifatorial: disfungao da tuba au- 
ditiva, microrganismos virais ou bacterianos, alergias, altera- 
goes anatomicas ou craniofaciais predisponentes. Muitos des- 
tes fatores podem interferir na fungao da mucosa respiratoria, 
associados ou nao a disfungao da tuba auditiva (TA), resultan- 
do na presenga de EOM. Isoladamente, a disfungao tubaria 
(por inflamagao ou por falha do mecanismo de abertura) e o 
fator mais importante na etiologia da doenga. Criangas com 
efusao persistente da orelha media apresentam uma fungao 
tubaria deficiente. Quando a TA nao se abre (p.ex., por uma fa¬ 
lha do musculo tensor do veu palatino), a troca gasosa da ore¬ 
lha media para a microcirculagao da mucosa causa uma dimi- 
nuigao da pressao (pressao negativa) nessa cavidade, seguida 
por uma transudagao de efusao (teoria do hydropsis ex vacuo). 
A adenoide obstruindo o torus tubal e potencialmente infecta- 



OTITE MEDIA COM EFUSAO • 1663 


da com otopatogenos bacterianos (S. peumoniae , H. influenzae 
nao tipavel e M. catarrhalis ) pode ser coadjuvante na obstru¬ 
gao da TA. A obstrugao da TA e comum em meninas na puber- 
dade (relacionada com alteragoes hormonais), e a disfungao 
da TA tambem pode estar associada com a obesidade e com a 
apneia obstrutiva do sono em criangas. 3 

Provocagoes nasais com virus como rhinovirus e influenza A 
tambem podem resultar em obstrugao da TA. 4 A OME e fre- 
quentemente encontrada apos urn episodio de OMA, que 
habitualmente e precedido por uma infecgao das vias aereas 
superiores (IVAS). AIVAS determina edema da mucosa respi- 
ratoria da rinofaringe e da TA que, ao se fechar, aumenta a 
pressao da orelha media, favorecendo a aspiragao de micror- 
ganismos (virus e bacterias) desde a rinofaringe ate a orelha 
media. Quando ocorre uma pressao negativa muito intensa 
(p.ex., propiciada pela aterrissagem de aviao ou em mergu- 
lhos), ocorre o barotrauma, causando a barotite. 

Diagnostico 

E primordial estabelecer o diagnostico diferencial entre OM A e 
OME. A OME e diagnosticada pela presenga de EOM, com au- 
sencia dos sinais e sintomas de uma infecgao aguda (abaula- 
mento e hiperemia da membrana timpanica, febre e otalgia) 
que caracterizam a OMA. A doenga apresenta-se desde uma 
forma silenciosa, com hipoacusia condutiva leve e nao percep- 
tivel pelo paciente, ate uma hipoacusia mais importante, 
acompanhada ou nao de zumbido e instabilidade do equilibrio. 

A anamnese da crianga com OME geralmente contribui 
pouco para o diagnostico. Criangas pequenas fleam mais irri- 
tadas, levam a mao a orelha, costumam nao atender quando 
chamadas, apresentam desatengao, alteragao do sono, dificul- 
dades na escola e atraso no desenvolvimento motor, caracteri- 
zando urn quadro de interpretagoes variadas, geralmente nao 
relacionadas a OME. Criangas maiores em geral aumentam o 
volume da televisao e falam mais alto. Entretanto, em aproxi- 
madamente 50% dos casos de OME, nao ha queixas especifi- 
cas das criangas nem dos pais. 

A pneumo-otoscopia e a ferramenta ideal no diagnostico da 
OME, nao so para avaliar a mobilidade da membrana timpani¬ 
ca (MT) que esta diminuida, mas tambem para visualizar o ni- 
vel liquido ou hidroaereo na orelha media. Dependendo do es- 
tagio mais ou menos avangado da OME, a MT pode estar mais 
espessada, com menor translucidez e mobilidade, com au- 
mento da vascularizagao radial (Figuras 1 a 3). Estagios ainda 
mais avangados da doenga podem exibir graus variados de re- 
tragao ou mesmo atelectasia da MT. 

A realizagao de exames audiometricos e essencial. Depen¬ 
dendo da faixa etaria, varia o tipo de avaliagao auditiva: em 
criangas menores, uma audiometria comportamental; em ou- 
tras faixas etarias, e importante estabelecer o limiar auditivo 
com audiometria tonal e vocal. A imitanciometria (timpano- 
metria), indicada para todas as idades, e urn metodo objetivo 
para avaliar a mobilidade da MT e a fungao tubaria. Timpano- 
gramas do tipo B e C (tragado piano ou achatado) configuram 
o diagnostico de OME. 5 A pesquisa do reflexo do musculo do 
estapedio tambem e util, pois sua ausencia pode ser indicativa 



Figura 1 Membrana timpanica normal. 


\ 


Figura 2 Barotrauma (barotite). 



Figura 3 OME. 


de efusao e de comprometimento timpanossicular. A intensi- 
dade da hipoacusia pode ser avaliada pela audiometria tonal. 
Perdas auditivas > 30 dB sao consideradas suficientes para 
justificar intervengao. Diminuigao de 30 dB significa que os 
sons da conversagao normal sao percebidos como sussurros. 
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Os testes audiometricos sao essenciais para orientar na esco- 
lha entre condutas expectantes e/ou intervencionistas. 

Tratamento e prognostico 

A historia natural da OME, na maioria da vezes, e de boa evo- 
lugao; a efusao desaparece espontaneamente, sem interven- 
gao ativa. Contudo, quanto mais tempo persistir a efusao, me- 
nor sera a chance de resolugao e maior a possibilidade de 
intensificar a hipoacusia condutiva, causando alteragoes es- 
truturais da MT. Decisoes quanto a abordagem da OME de- 
pendem da duragao e da lateralidade (uni ou bilateral) da 
doenga, junto com a gravidade e a natureza dos sintomas as- 
sociados. E importante identificar criangas com fatores de ris- 
co para problemas de fala, linguagem e aprendizado (hipoacu¬ 
sia sensorioneural, variagoes no espectro do autismo, 
sindrome de Down, anormalidades craniofaciais, fenda palati- 
na, atraso no desenvolvimento, alteragoes visuais) e proceder 
a avaliagao da audigao para intervengao mais precoce. 

A conduta na OME em criangas sem os fatores de risco cita- 
dos e sem sintomatologia significativa deve ser expectante, 
pois 75 a 90% dos casos se resolvem em 3 meses. Nesse perio- 
do, os pais sao informados sobre uma diminuigao temporaria 
da audigao. A monitoragao da audigao deve ser realizada tam¬ 
bem nos casos em que a OME persistir por mais de 3 meses ou 
a qualquer momento em que houver suspeita de atraso no de¬ 
senvolvimento da linguagem, problemas de aprendizado ou 
hipoteses de hipoacusia. 

Algumas criangas com OME tern risco aumentado para de- 
senvolverem alteragoes estruturais na MT, quando a pressao 
negativa na orelha media predispoe a bolsa de retragao, a ate- 
lectasia e ate ao colesteatoma. Essas alteragoes devem ser evi- 
tadas ao monitorar a evolugao da doenga e seguindo as condu¬ 
tas apresentadas na Tabela 1, que traz urn sumario das 
diretrizes propostas pela Academia Americana de Otorrinola- 
ringologia para a pratica clinica sobre a indicagao dos tubos de 
ventilagao nas criangas. 6 

Terapias medicas, como uso de antibioticos, descongestio- 
nantes sistemicos, corticosteroides orais e anti-histaminicos, 
nao sao indicadas no tratamento da OME. Fica evidente que, 
se a crianga tiver urn quadro de base, por exemplo uma alergia 
respiratoria, ela tera necessidade de tratar essa condigao, pois 
o paciente precisa ser visto de urn modo holistico. No entanto, 
os farmacos citados nao sao indicados no tratamento per se da 
OME. Ensaios clinicos randomizados nao mostraram benefi- 
cio da administragao de corticosteroides, quando comparados 
com placebo. 7 Os efeitos colaterais potenciais da administra¬ 
gao de corticosteroides sistemicos no tratamento da OME nao 
justificam seu uso de rotina nessa entidade. Os farmacos mais 
populares no tratamento da OME sao os descongestionantes 
nasais e orais, isoladamente ou em combinagao com anti-his- 
taminicos pelo conceito que eles reduzam a congestao da mu¬ 
cosa da TA. Entretanto, Cantekin et al. estudaram 553 crian¬ 
gas com OME em estudo randomizado, duplo cego, controlado 
por placebo com a administragao da combinagao de descon- 
gestionante oral e anti-histammico que mostrou nao haver efi- 
cacia com esses farmacos. 8 


Quando ha persistence da OME monitorada pela otosco- 
pia e pela avaliagao audiometrica, preconiza-se o tratamento 
cirurgico. A cirurgia compreende a timpanotomia, com aspira- 
gao da secregao da orelha media e a colocagao de tubo de tim- 
panostomia, tambem conhecido como tubo de ventilagao 
(TV), que podera ser feita com ou sem a adenoidectomia. 9 ’ 10 A 
insergao do TV e urn procedimento fundamental na restaura- 
gao da pressao adequada na orelha media, na evacuagao da se¬ 
cregao e na restauragao da audigao, diminuindo os riscos para 
alteragoes do desenvolvimento da fala, da linguagem e de ha- 
bilidades cognitivas. A colocagao dos TV melhora significati- 
vamente a audigao, reduz a prevalence da efusao e reduz a in¬ 
cidence de episodios agudos de OMA, sendo uma via 
excelente para drenagem de secregao e tambem de adminis¬ 
tragao de antibiotico topico, quando necessario. Os TV melho- 
ram a qualidade de vida nas criangas com OME, a recorrencia 
de OMA ou ambas. A associagao da adenoidectomia com a in¬ 
sergao dos TV e realizada quando a OME esta associada com 
obstrugao nasal importante por hiperplasia das adenoides ou 
ate mesmo quando a adenoide funciona como urn reservato- 
rio de microrganismos (p.ex., biofilmes e persistence intrace- 
lular de bacterias) que impactaria diretamente da rinofaringe 
para a TA em diregao a orelha media. 1112 Criangas que necessi- 
tam de uma segunda colocagao de TV devem ter suas adenoi¬ 
des removidas, independentemente do seu tamanho. 

Reforgando as indicagoes cirurgicas, ha 3 tipos de criangas 
que sao candidatas melhores para a colocagao do TV: 

1. Grupo 1 - criangas suscetiveis com problemas anatomicos 
que causem a otite media: fenda palatina, alteragoes faciais 
como sindrome de Down, Treacher Collins, disostoses 
craniofaciais, imunodeficiencias, certas populagoes (esqui- 
mos, aborigenes, indios americanos). 

2. Grupo 2 - criangas sob o risco de atraso na fala, na linguagem, 
no aprendizado ou no desenvolvimento como decorrencia da 
EOM; criangas que tern urn risco maior de atraso ou transtor- 
no do espectro do autismo ou transtorno global do desenvol¬ 
vimento, cegueira ou comprometimento visual grave. 

3. Grupo 3 - criangas que sofrem de qualidade de vida baixa ou 
com estado de saude funcional inadequado: transtorno do 
sono, sofrimento emocional, limitagoes na atividade, proble¬ 
mas escolares e efeitos adversos ao tratamento. 13 

Nos casos de alteragoes estruturais da MT (atelectasia e bolsas 
de retragao), a colocagao do TV e obrigatoria. Se houver evolu¬ 
gao para urn colesteatoma, a timpanomastoidectomia deve 
ser, entao, considerada. 

0 tratamento medicamentoso ou cirurgico pode nao curar 
definitivamente a OME em alguns poucos casos, mas apenas a 
controlar. Nessas situagoes especiais, a cura definitiva ocorre 
com o desenvolvimento e a maturagao da TA e do sistema 
imune. 

Consideragdes finais 

A OME e uma inflamagao da mucosa da orelha media com a 
presenga de efusao retrotimpanica, sem sinais ou sintomas de 
infecgao aguda e com MT Integra. Pode se manifestar de for- 
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Tabela 1 Sumario das afirmagoes propostas pelas diretrizes para colocagao dos tubos de ventilagao 6 


Afirmagoes 

Agao 

Forga 

OME com duragao curta 

Os medicos NAO devem colocar TV em criangas que apresentaram somente 

1 episodio de OME com duragao < 3 meses 

Recomendagao (contra) 

Teste de audigao 

Os medicos devem obter testes para avaliar a audigao (adequados a idade), 
caso a OME persista por mais de 3 meses (com a OME cronica) OU antes da 
cirurgia, quando a crianga for candidata a colocagao do TV 

Recomendagao 

OME cronica bilateral, 
com dificuldade auditiva 

Os medicos devem indicar a colocagao de TV bilateral em criangas com 

OME bilateral com duragao > 3 meses (OME cronica) e dificuldades auditivas 
documentadas 

Recomendagao 

OME cronica com 
sintomas 

Os medicos devem colocar TV em criangas com OME uni ou bilateral com 
duragao > 3 meses (OME cronica) e com sintomas que podem ser atribuidos 
a OME, os quais incluem, mas nao sao limitados a: problemas de equilibrio 
(vestibulares), baixo desempenho escolar, problemas de comportamento, 
desconforto no ouvido e qualidade de vida reduzida 

Opcional 

Vigilancia para a OME 
cronica 

Os medicos devem reavaliar com intervalo de 3 a 6 meses as criangas com 
OME que nao receberam TV, ate que a efusao nao esteja mais presente, ou 
quando uma perda auditiva importante for detectada, ou se suspeitar de 
anormalidades estruturais da membrana timpanica ou da orelha media 

Recomendagao 

OMA recorrente sem 
fluido na orelha media 

Os medicos NAO devem colocar TV em crianga com OMA recorrente que 
nao tenha efusao ou fluido na orelha media na hora de avalia-la como 
candidata para a cirurgia 

Recomendagao (contra) 

OMA recorrente com 
fluido na orelha media 

Os medicos devem indicar TV bilateral em criangas com OMA recorrente 
que apresentem, na hora da avaliagao para a cirurgia, efusao ou fluido uni ou 
bilateral da orelha media 

Recomendagao 

Criangas com risco 

Os medicos devem determinar se uma crianga com OMA recorrente ou 
com OME, com qualquer duragao, esteja com um risco aumentado para 
fala e linguagem ou com problemas de aprendizado escolar decorrentes 
da otite media, por conta de fatores sensoriais, fisicos, cognitivos ou 
comportamentais 

Recomendagao 

Criangas em situagao 
de risco para serem 
colocados TV 

Os medicos devem colocar TV em criangas com risco para OME uni ou 
bilateral que nao parece ter resolugao rapida, como na apresentada no 
timpanograma tipo B (achatado) ou na persistence de efusao por mais de 

3 meses (OME cronica) 

Opcional 

Educagao pre- 
-operatoria 

No periodo perioperatorio, os medicos devem educar os pais e os 
cuidadores das criangas que irao colocar TV sobre a duragao estimada da 
fungao do tubo, recomendando agendar um seguimento das consultas e 
detecgao das complicagoes possiveis 

Recomendagao 

Otorreia aguda atraves 
do TV 

Os medicos devem prescrever antibioticos somente sob a forma de gotas 
topicas para ouvido, sem necessidade de antibioticos por via oral, para as 
criangas que apresentarem otorreia aguda nao complicada, atraves do TV 

Recomendagao forte 

Precaugoes com a agua 

Os medicos NAO devem encorajar, de rotina, precaugoes profilaticas com 
relagao a agua (como o uso de tampoes de orelha, bandanas ou toucas de 
banho para cobrir as orelhas, ou evitar a natagao ou esportes aquaticos) 
para as criangas que tern TV 

Recomendagao (contra) 


TV: tubos de ventilagao. 


ma silenciosa, sem sintomatologia aparente e ter uma boa 
historia natural, com resolugao espontanea, que ocorre na 
maioria das vezes. Entretanto, e necessario ficar atento a per¬ 
sistence ou ao aumento da hipoacusia, bem como as altera¬ 
goes estruturais da MT, como retragao e atelectasia. 

A otoscopia pneumatica e fundamental para o diagnostic 
diferencial entre OMA e OME. Nos casos pouco sintomaticos, 
o tratamento e inicialmente expectante, sem a necessidade de 
farmacos por via oral. Entretanto, em situagoes especificas 
(como alteragoes da audigao e da estrutura da MT), deve ser 
preconizado o tratamento cirurgico da OME com miringoto- 
mia e colocagao de tubo de ventilagao com ou sem adenoidec- 
tomia. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender que a OME e resultado de um continuum 
da OMA silenciosa. 

• Saber que a otoscopia, apos um episodio de OMA, 
demora para ficar normal. 

• Fazer a suspeita diagnostica por meio de alteragoes 
auditivas com reflexo no comportamento e na 
irritabilidade. 

• Saber que exames de avaliagao auditiva sao essenciais. 

• Reconhecer as criangas que fazem parte do grupo de 
risco para a OME (Down, disostoses craniofaciais). 

• Saber da historia natural favoravel com conduta 
expectante na maioria dos casos. 

• Reservar o tratamento cirurgico (colocagao de tubos 
de ventilagao) para alteragoes especificas da audigao e 
para alteragoes estruturais da membrana timpanica. 
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CAPITULO 5 


DISTURBIOS DA ORELHA 
EXTERNA 

Manoel de Nobrega 


Introdinpao 

Neste capitulo, serao abordadas as principals doengas infeccio- 
sas da orelha externa. Tambem serao apresentados os dados 
publicados no Clinical Pratice Guideline: Acute Otitis Externa , su- 
plemento da Academia Americana de Otorrinolaringologia e Ci- 
rurgia de Cabega e Pescogo, de 2014. 1 

Otite externa aguda difusa 

A otite externa aguda (OEA) e definida como uma inflamagao 
difusa do conduto auditivo externo (CAE), podendo envolver 
o pavilhao auricular e/ou a membrana timpanica (MT). A 
doenga e de rapida instalagao, geralmente em 48 horas. 0 
principal sintoma e a dor de ouvido intensa (70% dos casos) 
que piora com a manipulagao do pavilhao, com a abertura e fe- 
chamento da boca ou com a colocagao do especulo auricular. 
Pode ser acompanhada de prurido (60%) ou sensagao de ple¬ 
nitude auricular (22%). Pode ocorrer perda auditiva (32%) 
quando existe otorreia. Com a evolugao do processo, pode 
ocorrer estenose do CAE, adenopatia e abaulamento do pavi¬ 
lhao auricular simulando otomastoidite aguda. 

A etiologia da OEA e multifatorial. A limpeza regular do 
CAE remove o cerume, importante barreira contra a umidade 
e a infecgao. 0 cerume cria urn pH levemente acido que inibe a 
infecgao, especialmente pelo P. aeruginosa. 

E mais frequente no verao, em regioes de clima quente. As 
causas locais sao maceragao cutanea (“limpeza” do CAE), la- 
var o CAE com sabonete (modificando o pH do CAE), alta 
umidade, tempo quente, aumento do tempo de exposigao na 
agua (nadadores regulares - “orelha de nadador”), retengao 
de agua no CAE por cerume, otorreia cronica das otites 
medias cronicas, persistence de corpo estranho, utilizagao 
prolongada de gotas otologicas e usuarios de aparelhos de 
amplificagao sonora individuals. 

E caracterizada por hiperemia difusa, edema e aparecimento 
de exsudato purulento (Figuras 1 e 2). Ocorre celulite da epider- 
me e da derme do CAE com inflamagao aguda e edema variavel. 


Em 2007, ocorreram 2,4 milhoes de consultas medicas por 
OEA nos Estados Unidos (8,1 consulta por cada 1.000 habi- 
tantes), sendo menos da metade em criangas de 5 a 14 anos de 
idade. 2 

Cerca de 98% das OEA nos Estados Unidos sao causadas 
por bacterias. As bacterias mais comuns sao Pseudomonas ae¬ 
ruginosa (20 a 60% de prevalencia), Staphylococcus aureus (10 
a 70%) e as infecgoes polimicrobianas. Outros patogenos in- 
cluem outros Gram-negativos alem do P. aeruginosa , responsa- 
veis por 2 a 3% dos casos. 3 4 0 envolvimento por fungos e muito 
raro na OEA primaria; e mais comum ocorrer na otite externa 
cronica, apos tratamento prolongado com gotas otologicas e, 
menos frequentemente, apos antibioticoterapia sistemica. 

0 tratamento antibiotico topico e o tratamento de escolha. 
Os antibioticos de uso sistemico tern agao bastante limitada. 
Apesar disso, cerca de 20 a 40% dos pacientes com OEA rece- 
bem antibiotico sistemico, associado ou nao ao tratamento to¬ 
pico otologico. Os antibioticos sistemicos geralmente escolhi- 
dos costumam nao funcionar contra P. aeruginosa e S. aureus , 
alem de poderem causar efeitos colaterais e/ou causarem au¬ 
mento da resistencia bacteriana. 

A resistencia bacteriana e bem menos comum no trata¬ 
mento topico otologico em virtude da alta concentragao da 
droga no CAE, geralmente erradicando todos os microrganis- 
mos suscetiveis. A concentragao da droga sistemica no sitio 
de lesao e consideravelmente muito menor quando compara- 
da com a obtida com a droga topica otologica. 

As medidas preventivas incluem: remogao do cerume obs- 
trutivo; acidificagao do CAE antes e depois de nadar (p.ex., utili- 
zando solugao de acido acetico a 2% ou acido borico); secar o 
CAE utilizando secador de cabelo; usar protetores auriculares 
(no caso de nadadores regulares); e evitar o trauma do CAE. 

Diagnostico diferencial 

Os diagnostics diferenciais mais comuns de otalgia e otorreia 
sao: dermatoses do CAE (dermatite atopica e dermatite sebor- 
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reica), otite externa aguda localizada (furunculose), otite ex¬ 
terna virica, sindromes da articulagao temporomandibular, 
doengas dentarias, tonsilites, abscessos peritonsilares, abs- 
cessos retrofaringeos, processo estiloide alongado, otite me¬ 
dia cronica colesteatomatosa e otorreia em pacientes com 
tubo de ventilagao. 

Otite externa eczematosa 

Reagao de hipersensibilidade alergica da pele do pavilhao au¬ 
ricular e/ou CAE. E desencadeado por medicamentos topicos 
(antibioticos como a neomicina e sulfonamidicos), tinturas, 
xampus, sabonetes, brincos e alergia alimentar. 

0 sintoma principal e o prurido auricular, as vezes, associa- 
do a otorreia. Raramente existe otalgia. Quando presente, de- 
ve-se suspeitar de infecgao secundaria. Ao exame otoscopico, 
observa-se descamagao em grande quantidade, as vezes, pele 
umida com secregao ou cerume. A pele do CAE pode estar hi- 
peremiada, com edema, cianotica ou com pequenas fissuras. 

Otite externa aguda localizada 
A dor geralmente e de media intensidade, que piora com a ma- 
nipulagao da regiao afetada e com a movimentagao do pavi¬ 
lhao auricular. 

E o furunculo de CAE: comprometimento de urn ou mais 
foficulos pilosos, localizados no tergo externo, geralmente por 
S. aureus. 



Figura 1 Otite externa aguda difusa. Note hiperemia e 
edema de todo o conduto externo (seta grande) e a 
presenga do exsudato (seta pequena). 



Figura 2 Otoscopia do conduto auditivo externo (CAE) 
mostrando hiperemia, edema e otorreia purulenta. 


Inicia-se com edema e hiperemia localizada junto ao(s) 
foliculo(s) envolvido(s), podendo assumir coloragao amarela- 
da quando ha colegao purulenta, envolta por halo hiperemico. 

Na maioria das vezes, a doenga e autolimitada, evoluindo 
espontaneamente para a cura. 0 tratamento pode ser feito 
com calor local, incisao e drenagem nos casos mais graves, as- 
sociados a antibioticos sistemicos com cobertura para S. au¬ 
reus , agente etiologico mais comum. 

Otite externa virica 

A infecgao viral do CAE causada pela varicela, pelo sarampo 
ou pelo herpes virus e rara, mas e urn importante diagnostico 
diferencial das OEA. 

0 herpes zoster oticus (sindrome de Ramsay-Hunt) causa 
vesiculas no pavilhao que podem se estender pelo CAE. 0 
diagnostico diferencial e feito com lesao pelo herpes zoster 
que acomete a orelha externa sob a forma de vesiculas no pavi¬ 
lhao e tambem CAE, otalgia intensa, paresia ou paralisia facial 
periferica, perda da gustagao dos 2/3 anteriores da hemilm- 
gua e diminuigao do lacrimejamento ipsilateral por compro¬ 
metimento do nervo facial e, em raras instances, comprome¬ 
timento do ramo vestibular do nervo cocleovestibular. 

0 tratamento e feito com drogas antivirais sistemicas e cor- 
ticosteroide sistemico. 5 

Erisipela 

Celulite aguda superficial causada pelo estreptococo beta-he- 
molitico do grupo A. A pele apresenta coloragao vermelho bri- 
lhante, bem demarcada (Figura 3). 0 tratamento e feito com 
antibioticos por via oral ou endovenosa, se a resposta for insu- 
ficiente. 

Otomicose 

Sao infecgoes causadas por fungos no CAE. Podem ser infec- 
goes primarias ou superpostas a infecgao bacteriana. Sao mais 
frequentes em paises de clima tropical e subtropical, em con- 
sequencia do calor e da umidade. Podem ser causadas tam- 



Figura 3 Erisipela do pavilhao auricular. 
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bem pelo uso indiscriminado de gotas otologicas de antibioti- 
cos e contato com a agua. 

Sao pacientes de risco os portadores de diabete melito, HIV, 
imunodeficiencias, pacientes em uso de terapia imunossu- 
pressora ou de antibioticos de largo espectro. 

0 principal sintoma e o prurido auricular. Nao raramente, 
esse prurido transforma-se em otalgia, de graus variaveis. 0 
paciente pode referir tambem sensagao de “ouvido tapado” e 
hipoacusia. Os agentes mais comuns sao as especies de Asper¬ 
gillus (60 a 90%) e de Candida (10 a 40%). 

A otoscopia, observa-se presenga de descamagao epitelial e 
colonias de fungos, de cores variaveis (branco, semelhante ao 
algodao, sugere Candida albicans; marrom sugere Aspergillus 
fumigatus; preto sugere Aspergillus niger) (Figura 4). * 1 2 3 4 5 6 

0 tratamento inclui limpeza do CAE e utilizagao de anti- 
fungicos topicos (raramente usam-se antifungicos sistemicos 
ou associados). Antibioticoterapia topica esta contraindicada. 

Otite externa maligna 

Tambem chamada de otite externa necrotizante, e uma infec- 
gao agressiva do CAE que afeta predominantemente idosos, 
pacientes diabeticos e imunocomprometidos. 7 Em mais de 
90% dos casos, e causada pelo Pseudomonas aeruginosa. Ini- 
cia-se pelo CAE, mas pode causar osteomielite da base do cra- 



Figura 4 Otomicose: as setas apontam as colonias de 
fungos dentro do conduto auditivo externo (CAE). 


nio e invadir partes moles, orelha media, orelha interna e cere- 
bro. A paralisia facial periferica e urn dos sinais mais precoces, 
podendo envolver tambem o nervo glossofaringeo e o nervo 
espinal acessorio. A presenga de tecido de granulagao e classi- 
camente vista na jungao da porgao cartilaginosa com a ossea 
do CAE. 

O tratamento inclui debridamento cirurgico do tecido de 
granulagao e antibioticos sistemicos com cobertura para infec- 
goes causadas por pseudomonas e estafilococos. 

Miringite bolhosa 

Presenga de vesiculas ao nivel da MT, de etiologia viral, mas 
que, em muitas vezes, se acompanha de infecgao bacteriana 
secundaria. O tratamento inicialmente e feito com calor local e 
analgesicos por via oral. A associagao de anti-inflamatorios 
nao hormonais e antibioticos topicos e/ou sistemicos depen- 
de da evolugao do quadro. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer os diferentes tipos de otite externa. 

• Saber reconhecer a otite externa difusa e diferencia-la 
das otites medias agudas supuradas. 

• Fazer o diagnostico diferencial entre as diferentes 
otites externas. 

• Instituir corretamente o tratamento clfnico para as 
diferentes otites externas. 
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CAPITULO 6 


SINDROME DO RESPIRADOR 
ORAL 

Renata C. Di Francesco 


Introdugao 

A respiragao oral e um sintoma comum na infancia, em geral, 
consequente a obstrugao nasal cronica. 

A mudanga do padrao respiratorio induz adaptagoes fun- 
cionais que tern sido associadas a desvios do padrao de cresci- 
mento dentocraniofacial, alem de repercussoes sistemicas 
como maior frequencia de infecgoes das vias aereas superiores 
(IVAS) e disturbios do sono. 

Outro fator de controversy e definir o que e respiragao oral. 
Sabe-se que a respiragao exclusivamente oral e rara e sua de- 
terminagao e bastante subjetiva. Ha pacientes com obstrugao 
nasal e, portanto, respiragao oral, e outros apenas com o habi- 
to ou postura de boca aberta, o que atrapalha a mensuragao 
desse sintoma. 1 E imprescindivel, assim, o diagnostic da cau¬ 
sa da obstrugao nasal. 

Epidemiologia 

A respiragao oral e muito comum e esta presente em 25 a 50% 
das criangas entre 8 e 10 anos. 1 ’ 2 Descrevem-se como princi¬ 
pals causas: rinite alergica (81,4%), aumento de tonsilas farin- 
geas (79,2%), aumento de tonsilas palatinas (12,6%) e desvio 
de septo nasal obstrutivo (1%), em uma coorte que investigou 
criangas de 3 a 9 anos de idade. 3 

Chedid et al. 2 encontram uma prevalencia de cerca de 26% 
entre criangas de 5 e 6 anos de idade, por meio de questionario 
aplicado a pais de pre-escolares. 

Repercussoes da respiragao oral 

Disturbios do crescimento craniofacial 
A falta da respiragao nasal em criangas resulta em aumento da 
resistencia nasal e, consequentemente, respiragao oral, o que 
prejudica sobremaneira a harmonia do desenvolvimento den- 
tocraniofacial. 

Grande parte do desenvolvimento da face ocorre apos o 
nascimento da crianga. 0 crescimento pos-natal ocorre em 
conjunto com o desenvolvimento de fungoes fisiologicas basi- 
cas, como a respiragao nasal e a alimentagao. 


0 desenvolvimento do macigo facial resulta da interagao de 
diversos fatores, tanto sistemicos (geneticos, endocrinos, me- 
tabolicos e comportamentais) quanto locais (dentigao, habi- 
tos inadequados, como uso de chupeta e sucgao de dedo, alte- 
ragoes musculares e respiragao). 4 

As caracteristicas faciais sao determinadas geneticamente. 
Assim, determinam-se os tipos faciais que vao receber in- 
fluencia das fungoes orofaciais (respiragao, mastigagao e de- 
glutigao), que devem ser preservadas, de modo a garantir um 
desenvolvimento craniofacial harmonioso. Qualquer altera- 
gao funcional nas criangas resulta em disturbios do cresci¬ 
mento. 

0 crescimento da face e completado em idade precoce. Ses- 
senta por cento do crescimento craniofacial ocorre durante os 
4 primeiros anos, e 90% ate os 12 anos. 0 desenvolvimento da 
mandibula completa-se por volta dos 18 anos de idade. 4 

A respiragao oral gera sinais diferentes, ativando sistemas 
distintos para o estimulo do crescimento, podendo resultar em 
uma variagao morfologica da face. Ha mtima relagao entre os 
componentes funcionais e estruturais na cabega e no pescogo. 

0 individuo com respiragao oral apresenta um crescimento 
desarmonico da face, o que resulta em tfpicas caracteristicas 
faciais: 

• maxila atresica; 

• protusao de incisivos superiores; 

• mordidas aberta e cruzada; 

• eversao de labio inferior; 

• labio superior hipodesenvolvido; 

• narinas estreitas; 

• hipotonia da musculatura perioral. 

Alteracoes craniofacias 

Sugere-se que a obstrugao nasal e a consequente suplencia por 
respiragao oral resultem em alteragoes posturais que alteram o 
crescimento e o desenvolvimento craniofacial: posigao mais bai- 
xa da lingua e da mandibula e elevagao da posigao da cabega. Se 
a postura da mandibula e da lingua rebaixadas for mantida du- 
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rante o crescimento, pode alterar a relagao dos arcos dentarios, 
causando um aumento da altura facial inferior e palato estreito. 

Segundo Enlow e Hans, a patencia da via aerea e funda¬ 
mental para o desenvolvimento da face e crescimento e desen- 
volvimento do complexo nasomaxilar. 4 A passagem do ar pro¬ 
move a reabsorgao ossea na parte interna das fossas nasais e a 
deposigao ossea na parte externa, contribuindo para o rebai- 
xamento do palato duro. 

Quando a respiragao oral se torna habitual, diversas mu- 
dangas posturais podem ocorrer, gerando alteragoes neuro- 
musculares, esqueleticas e dentarias. Para se criar uma passa¬ 
gem de ar pela boca, os labios tornam-se entreabertos, a 
mandibula e mantida em uma posigao inferior e a lingua e des- 
locada para baixo e para frente. Se a boca e mantida aberta 
durante um longo periodo, e possivel que o crescimento da 
mandibula seja levado a uma rotagao maior para baixo e para 
tras, o que permite a irrupgao continua dos dentes posteriores 
e o crescimento alveolar excessivo. Esta instalada a mordida 
aberta esqueletica. Isso decorre da falta de contato entre os 
dentes superiores e inferiores durante a deglutigao, que deve- 
ria acontecer cerca de mil vezes por dia. Os musculos supra- 
-hioideos contraem-se, enquanto o masseter, o pterigoideo in- 
terno e o temporal ficam relaxados, dificultando o fechamento 
da mandibula. 0 crescimento alveolar e a irrupgao dentaria ir- 
restritos inibem, cada vez mais, a volta da mandibula a sua po¬ 
sigao original, perpetuando as modificagoes craniofaciais. 

Alteragoes dentarias 

Dentre os pacientes com obstrugao nasal, ha uma maior pre- 
Valencia de classe II dentaria de Angle, atresia maxilar, alem 
de maior frequencia de mordida aberta, principalmente na 
pos-puberdade. 

No momento da instalagao da obstrugao nasal, a gravidade 
e a duragao dessa obstrugao, associada ao tipo de padrao fa¬ 
cial, sao muito importantes na gravidade das consequencias 
sobre a morfologia craniofacial e oclusal. 

Alteragoes musculares 

A postura de boca aberta e o rebaixamento da lingua para pas¬ 
sagem do ar na via bucal nao permitem que haja o contato 
adequado da lingua com o palato, gerando uma descompensa- 
gao das forgas musculares orofaciais. 

Associadas as alteragoes esqueleticas dentocraniofaciais, 
ha repercussoes musculares, referentes a hipotonia da muscu- 
latura perioral. Assim, instalam-se disturbios das fungoes de 
fala, deglutigao e mastigagao. Analisando-se as fungoes de de¬ 
glutigao e mastigagao, observa-se que elas se encontram alte- 
radas na maioria das criangas com hiperplasia adenotonsilar; 
90,35% e 82,3% respectivamente. Com a corregao do distur¬ 
bs respiratorio, ha uma melhora importante dessas fungoes. 
No 3 e mes pos-operatorio, 64,5% apresentavam alteragao da 
deglutigao e 67,7% de mastigagao, sem nenhuma intervengao 
fonoaudiologica. 5 

Acredita-se que, conforme o individuo cresce, se a obstru¬ 
gao nasal nao for tratada e o padrao respiratorio nao se norma- 
lizar, podera ocorrer um agravamento desse padrao vertical de 


crescimento da face. Esses dados sao de grande importancia 
clinica, ja que, ao se avaliar um paciente em relagao ao seu pa¬ 
drao respiratorio (presenga ou nao de obstrugao nasal, sua 
causa e tempo de instalagao) e sabendo a diferenga que o pa¬ 
drao facial individual representa, tem-se condigoes de fazer 
um piano de tratamento com mais seguranga. 

Disturbios sistemicos 

A conexao entre disturbio respiratorio do sono e respiragao 
oral e clara. 3 A causa mais comum na faixa etaria pre-escolar e 
o aumento das tonsilas faringea e palatinas, e varia desde o 
ronco primario ate a apneia obstrutiva do sono, com pico entre 
2 e 6 anos de idade. 6 

A apneia obstrutiva do sono tern prevalencia descrita na li- 
teratura de 1 a 2% 7 em criangas e pode estar associada a defi¬ 
cits de crescimento, enurese secundaria, cor pulmonale , dis¬ 
turbios de comportamento, problemas neurocognitivos, pobre 
desempenho escolar e infecgoes repetidas do trato respirato¬ 
rio superior. 6 

Os problemas no desempenho escolar relacionam-se a defi¬ 
cit nas fungoes executivas e ha, ainda, deficits no comporta¬ 
mento e regulagao emocional, desempenho academico e pro¬ 
blemas na atengao seletiva e sustentada; criangas menores de 
5 anos podem apresentar enurese. 

Deficit de crescimento 

A obstrugao das vias aereas superiores, quando grave e asso¬ 
ciada a apneia obstrutiva do sono, pode determinar deficit de 
crescimento. 

Na apneia do sono, ha redugao da protema ligadora do fator 
semelhante a insulina, que reflete na redugao da secregao do 
hormonio de crescimento. Nessas criangas, a secregao de hor- 
monio de crescimento e afetada, embora elas apresentem por- 
centagem normal de sono de ondas lentas (estagio do sono em 
que o hormonio e secretado) e episodios de obstrugao das vias 
aereas durante o sono REM. 7 

Varios autores relatam aumento da velocidade de cresci¬ 
mento apos o tratamento, mostrando que ha uma mudanga 
nos percentis das criangas 6 meses apos a adenotonsilectomia. 8 

Sintomas neurocognitivos 

Os respiradores orais com disturbios respiratorios do sono ge- 
ralmente nao apresentam sonolencia diurna, e sim sintomas 
como hiperatividade, comportamento rebelde, agressividade, 
isolamento social e problemas de aprendizado e atengao. 9 Um 
grande estudo norte-americano demonstrou apneia obstruti¬ 
va do sono em 18% das criangas, com notas 10% piores no 
primeiro ano escolar (idade de cerca de 6 anos), havendo me¬ 
lhora significativa apos adenotonsilectomia. Ha deficits espe- 
cificos no aprendizado e em processos mentais em criangas 
com apneia do sono. 9 

Apesar da visao tradicional de que o ronco habitual ou ron¬ 
co primario e uma condigao benigna, recentemente pode-se 
demonstrar que essas criangas tambem tern um risco aumen- 
tado para deficit neurocomportamentais. Observa-se grande 
melhora desses sintomas apos a adenotonsilectomia. 
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Problemas cardiovasculares 
As alteragoes cardiovasculares ja foram comprovadas em imi- 
meros estudos e ocorrem de forma subclmica na maioria das 
vezes, o que realga a importancia de um metodo de triagem 
nas criangas com apneia obstrutiva do sono. 

A apneia nao tratada na infancia pode resultar em hipertro- 
fia ventricular direita, cor pulmonale e hipertensao sistemica. 
Ha redugao da fragao de ejegao (< 35%) em 37% das criangas 
menores de 7 anos com OSAS clinicamente diagnostica, sem 
evidencia clinica de hipertensao pulmonar. 8 

Estudos mostram que as criangas com apneia obstrutiva do 
sono apresentam uma pressao diastolica mais alta do que 
criangas com ronco primario. 0 grau de elevagao da pressao 
arterial esta relacionado com a gravidade da apneia do sono. 
Muitos fatores podem estar associados a elevagao da pressao 
arterial, particularmente a ativagao do sistema nervoso simpa- 
tico secundaria a despertares ou interrupgao do sono, e de me- 
nor importancia a hipoxemia, que e estimulo para vasocons- 
trigao do leito pulmonar. 8 

Infecgoes de repetigao 

Ha uma significativa correlagao entre otites medias aguda e 
secretora com a obstrugao nasal. Sintomas como roncos, obs¬ 
trugao nasal e respiragao oral estao fortemente associados a 
otite media secretora e IVAS. 10 

A otite media com efusao (secretora) afeta entre 50 e 80% 
das criangas com obstrugao das vias aereas superiores aos 5 
anos de idade. A crianga apresenta perda auditiva, problemas 
no desenvolvimento na linguagem e disturbios escolares e de 
comportamento. 

Rinossinusites sao comuns no respirador oral. Dentre os 
principals fatores de risco das rinossinusites em criangas esta 
o aumento da tonsila faringea e a carga de bacterias nela pre¬ 
sente, anormalidades nasossinusais, incluindo-se desvio sep¬ 
tal, atresia de coanas, alem da rinopatia alergica e das imuno- 
deficiencias. 

As infecgoes do trato respiratorio inferior tambem sao fre- 
quentes em criangas respiradoras orais. Essas criangas 
frequentemente usam drogas antibioticas e respiratorias (cor- 
ticosteroides topicos, sistemicos, anti-histammicos) e apre¬ 
sentam um consumo maior dos recursos de saude, principal- 
mente os menores de 5 anos. Isso se deve ao numero de 
internagoes, frequencia a servigos de emergences e a especia- 
listas, e grande uso de medicamentos, em sua maior parte pe- 
las infecgoes de repetigao. Criangas submetidas a adenotonsi- 
lectomia reduzem o custo anual em 20%. 10 

Tratamento 

0 tratamento clinico ou cirurgico do paciente com respiragao 
oral deve ser iniciado pela causa da obstrugao respiratoria. A 
identificagao da causa da obstrugao e seu tratamento devem 


ser sempre precoces, melhorando a qualidade de vida e as re¬ 
percussoes no curto e no longo prazos. 

Na grande maioria das vezes, o tratamento deve ser com- 
plementado com tratamento ortodontico e fonoaudiologico. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer a alta frequencia de pacientes que 
apresentam respiragao oral na fase pre-escolar. 

• Conhecer as principals causas da respiragao oral. 

• Identificar o paciente respirador oral. 

• Reconhecer as principals repercussoes craniofaciais, 
funcionais e sistemicas da respiragao oral. 

• Identificar, dentre os pacientes com respiragao oral, 
aqueles que apresentam apneia obstrutiva do sono. 

• Identificar as causas da respiragao oral e suas 
repercussoes e saber como encaminhar o tratamento 
com as diversas especialidades medicas envolvidas, 
assim como direcionar a fonoaudiologos e 
ortodontistas. 
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CAPITULO 7 


RINOSSINUSITE 

Eulalia Sakano 


Introdugao 

A rinossinusite ocorre com frequencia na crianga, sendo uma 
das causas mais frequentes de consulta ao medico ou de ab- 
senteismo escolar. Embora a sua incidencia e prevalencia nao 
sejam bem definidas, acredita-se que afete quase 31 milhoes de 
pessoas a cada ano. 1 Esta associada a varios fatores predispo- 
nentes, que podem variar dependendo da idade. Estudos pros- 
pectivos mostraram uma incidencia de 6 episodios por ano de 
infecgoes virais de vias aereas superiores (IVAS) em criangas 
entre 6 meses e 3 anos de idade, sendo que 8% apresentaram 
evolugao para rinossinusite aguda bacteriana (RSAB). 2 

Aproximadamente 50% dos casos de rinossinusite aguda 
(RSA) nao tratados melhoram espontaneamente, em geral, 
ate 4 semanas do imcio do quadro. 34 

Definigao 

A rinossinusite e definida como uma inflamagao da mucosa 
nasossinusal, podendo ser classificada, de acordo com a dura- 
gao dos sintomas, em aguda (ate 12 semanas), recorrente (6 
ou mais episodios agudos ao ano, sem sintomas nas intercri¬ 
ses) e cronica (mais de 12 semanas). 5 

Aspectos anatomicos 

No recem-nascido, os seios maxilares, os seios esfenoidais e 2 
a 3 celulas etmoidais ja estao presentes, entretanto, apenas os 
maxilares e etmoidais tern tamanho suficiente para apresen- 
tarem rinossinusite. Aos 4 anos de idade, o seio etmoidal ja 
esta formado. 0 assoalho do seio maxilar atinge o mesmo ni- 
vel do assoalho da fossa nasal em torno de 7 a 8 anos de idade. 
Os seios frontais nao estao presentes ao nascimento, mas, 
com o crescimento de celulas etmoidais anteriores em diregao 
cranial, estarao formados em torno dos 5 anos. Os seios esfe¬ 
noidais estao completamente desenvolvidos aos 15 anos. 6 

Sinais e sintomas 

A rinossinusite na crianga e caracterizada pela presenga de 2 
ou mais sintomas, sendo que urn deles deve ser a obstrugao/ 


congestao nasal ou secregao nasal anterior/posterior. Tosse e 
dor/pressao facial podem estar associados. 6 

Ao exame endoscopico nasal, os sinais presentes devem 
ser: secregao mucopurulenta do meato medio e/ou edema de 
mucosa no meato medio e/ou polipos nasais. 5 6 

Ao exame tomografico dos seios paranasais, alteragoes de 
mucosa nasal no complexo ostiomeatal e/ou seios paranasais 
podem ser visualizados. 56 

Rinossinusite aguda 

Classificagao 

De acordo com a European Position Paper on Rhinosinusitis 
and Nasal Polyps, 6 pode ser classificada em RSA viral (resfria- 
do ou gripe), cujos sintomas duram ate 10 dias, RSA pos-viral, 
em que ha piora dos sintomas apos 5 dias ou persistence dos 
sintomas apos 10 dias e com menos de 12 semanas de evolu¬ 
gao; e RSAB, que e urn pequeno grupo da RSA pos-viral em 
que sao observados pelo menos 3 dos seguintes sintomas/si- 
nais: secregao mucopurulenta nasal e retronasal, febre (> 
38°C), dor facial ou piora dos sintomas apos fase inicial da 
evolugao (Tabela 1). 

Diagnostico diferencial 

1. Corpos estranhos nasais e atresia de coana unilateral: sinto¬ 
mas geralmente unilaterais, facilmente diferenciados por 
meio da historia clinica e do exame endoscopico nasal. 

2. Rinite alergica: em geral, nao apresenta rinorreia purulenta ou 
febre. 


Tabela 1 Classificagao da rinossinusite aguda 


RSA viral 

Resfriado, gripe 

RSA pos-viral 

Piora apos 5 dias ou persistence > 10 dias, 
duragao < 12 semanas 

RSA 

bacteriana 

Secregao mucopurulenta nasal, febre, dor facial, 
piora clinica, duragao < 12 semanas 
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3. Adenoidite: pode ter quadro clinico muito semelhante, com 

secregao nasal ou posterior, purulenta, febre ou tosse, dificul- 

tando, muitas vezes, o diagnostico correto. 

Bacteriologia 

As bacterias mais frequentemente encontradas na infecgao si¬ 
nusal bacteriana aguda sao Streptococcus pneumoniae, Hae¬ 
mophilus influenzae nao tipavel, Moraxella catarrhalis, Strep¬ 
tococcus beta-hemolitico do grupo A e S. aureusJ 

Diagnostico 

Para o diagnostico da RSA na crianga, a historia e o exame cli¬ 
nico incluindo a endoscopia nasal sao fundamentais e sufi- 
cientes. 0 exame anterior da cavidade nasal pode ser realizada 
com especulo nasal ou utilizando urn otoscopio com especulo 
mais largo. Entretanto, a boa visualizagao da mucosa do mea- 
to medio ou da presenga de secregao somente e conseguida 
com a endoscopia nasal, utilizando-se urn fibroscopio rigido 
ou flexivel, realizada de preferencia apos descongestionada a 
mucosa (Figura 1). Auxilia na identificagao de hiperemia, ede¬ 
ma, degeneragao polipoide, polipos, crostas ou verificagao da 
drenagem de secregao purulenta em meato medio. 

As culturas para diagnostico de RSAB realizadas por en¬ 
doscopia nasal no nivel de meato medio sao pouco invasivas e 
associadas a menor morbidade. Entretanto, nas criangas com 
infecgao sinusal, os resultados nao apresentam equivalence 
com as culturas obtidas por pungao antral. Embora estudos 
avaliando a associagao entre a presenga de bacteria no meato 
medio em criangas com IVAS e a duragao dos sintomas te- 
nham mostrado que a presenga de S. pneumoniae , H. influen¬ 
zae ou M. catarrhalis em culturas do meato medio, obtidas por 
endoscopia nasal, estavam relacionadas com o tempo mais 
prolongado da duragao dos sintomas, 8 a cultura nao e neces- 
saria na RSA nao complicada. 

A radiografia simples nao e recomendada para o diagnostico 
da RSA em criangas. 1 A interpretagao de achados na radiografia 
deve ser feita com cuidado, pois alteragoes semelhantes podem 
ser observadas tambem nas RSA virais nao complicadas. Em¬ 
bora a sinusite seja diagnosticada na maioria dos pacientes uti- 



Figura 1 Endoscopia nasal mostrando secregao no nivel de 
meato medio. 


lizando-se apenas a historia e o exame fisico, incluindo a endos¬ 
copia nasal, pacientes com sintomas persistentes mesmo apos 
tratamento adequado, recorrentes ou com complicagoes (orbi- 
tarias ou intracranianas) requerem estudos por imagem, sendo 
a tomografia computadorizada (TC) a modalidade de escolha. 9 

Tratamento 

Embora aproximadamente 50% das criangas com RSA evo- 
luam para cura espontanea, a antibioticoterapia e indicada 
para resolugao mais rapida dos sintomas e para se evitar com¬ 
plicagoes orbitarias ou intracranianas. Portanto, nos casos nao 
complicados de RSA, a utilizagao de sintomaticos e recomen¬ 
dada. 6 0 diagnostico correto e o tratamento adequado sao im- 
portantes para prevenir a rinossinusite recorrente ou cronica. 

0 tratamento antimicrobiano e empirico, devendo cobrir os 
germes mais frequentemente encontrados na infecgao sinusal 
aguda. Na escolha do antibiotico, deve-se tambem ser consi- 
derado a gravidade da doenga e o uso recente de antibioticos 
(risco de infecgao com organismos resistentes). Nas criangas 
com RSA nao complicada, sem uso previo de antibioticos, a 
amoxicilina e ainda a escolha adequada, podendo ser utiliza- 
dos tambem amoxicilina/acido clavulanico e cefalosporinas. 
Nos casos de hipersensibilidade a qualquer desses antibioti¬ 
cos, azitromicina, claritromicina ou sulfametoxazol/trimeto- 
prim podem ser utilizados. 

A associagao do corticosteroide intranasal topico com a an¬ 
tibioticoterapia e recomendada no tratamento da RSA. Exis¬ 
tent tambem algumas evidences de que a utilizagao, em 
criangas maiores de 12 anos, de alta dose de corticosteroide in¬ 
tranasal topico pode ser eficaz como monoterapia no trata¬ 
mento da RSA. 6 

Nao existem evidences para a utilizagao de tratamento ad- 
juvante como descongestionantes, anti-histammicos ou irri- 
gagao nasal no tratamento da RSA. 6 

Complicagoes da rinossinusite aguda 
Embora nao frequentes, as complicagoes da RSA sao graves e 
necessitam de diagnostico precoce e tratamento adequado. Po¬ 
dem ser classificadas de acordo com o acometimento em: orbi¬ 
tal, intracraniana e ossea (Figura 2). A complicagao mais fre- 
quente e a orbitaria, com disseminagao da infecgao atraves de 
deiscencias da lamina papiracea ou atraves de veias avalvulares. 

Na crianga com edema palpebral, com ou sem proptose, 
com ou sem dor, com ou sem alteragao da mobilidade ocular, 
com ou sem alteragao da acuidade visual, principalmente 
apos quadro de IVAS, a suspeita de complicagao orbitaria e 
fundamental. A TC deve ser realizada para definir a extensao 
da infecgao e classificar o tipo de complicagao, definindo o tra¬ 
tamento com antibiotico endovenoso. Na evidencia de abs- 
cesso ou sem melhora ao tratamento apos 24 a 48 horas, a in- 
dicagao e de drenagem cirurgica + antibioticoterapia. 

Rinossinusite cronica 

Definigao 

Inflamagao da mucosa nasossinusal, com duragao superior a 
12 semanas, caracterizada por 2 ou mais sintomas, urn dos 
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Figura 2 Complicagao de rinossinusite aguda. (A) 
Complicagao orbitaria direita. (B) TC de seios paranasais, 
em corte axial, mostrando abscesso subperiosteal direito. 


quais deve ser obstrugao ou congestao nasal ou secregao nasal 
anterior ou posterior, associados a dor facial, tosse ou altera¬ 
goes na endoscopia nasal ou na TC dos seios paranasais. 

Nas rinossinusites cronicas (RSC), alguns fatores de risco 
devem ser investigados, como IVAS de repetigao, alergia, ade- 
noide, doengas sistemicas (discinesia ciliar, imunodeficiencia 
e fibrose cistica), refluxo gastroesofagico e variagoes anatomi- 
cas da cavidade nasal (desvio septal, concha media bolhosa, 
variagoes do processo unciforme). 

Acredita-se que variagoes da anatomia do meato medio 
possam ocasionar, quando associados a inflamagao da muco¬ 
sa nasal, o bloqueio dos ostios de drenagem, propiciando a 
manutengao da inflamagao cronica da mucosa sinusal (Figu¬ 
ra 3). Entretanto, nas criangas, nao ha evidences de que anor- 
malidades anatomicas possam ter relagao com a RSC. 6 

Apesar da pequena quantidade de estudos, a adenoide 
pode estar relacionada com a RSC na crianga, pela retengao de 
secregao nasal causada pela hipertrofia adenoideana, pela 
presenga de biofilme em sua superficie (reservatorio de bacte- 
rias) ou pela falta de resposta imunologica do tecido adenoi- 
deano. 6 

Embora a relagao entre alergia e rinossinusite recorrente ou 
cronica nao seja definida e provavelmente nao exista, em indi- 
viduos com RSC, a historia de alergia esta presente em torno 
de 80% dos casos. 0 mesmo nao ocorre em individuos nor- 
mais em que a incidencia de alergia ocorre em 15 a 20%. 

Da mesma maneira, a relagao entre RSC e refluxo gastroe¬ 
sofagico e discutivel. Entretanto, criangas com sinusites refra- 
tarias a tratamento e que apresentavam refluxo gastroesofagi¬ 
co, quando tratadas deste, apresentaram melhora do quadro 
sinusal, mostrando que pode haver uma correlagao entre os 



Figura 3 Endoscopia nasal com visualizagao de adenoide 
(seta) bloqueando a coana. 


dois. 10 Estudos mais controlados, porem, sao necessarios para 
tornar valida essa relagao. 

Deficiencia seletiva de IgA ou deficiencias de subgrupos de 
IgG e niveis baixos de imunoglobulina devem ser investigados 
nos pacientes com rinossinusite recorrente ou cronica. 6 

A fibrose cistica (FC) e uma doenga hereditaria cujo defeito 
genetico resulta de anormalidades no brago longo do cromos- 
somo 7, causando alteragoes qualitativas ou quantitativas da 
proteina CFTR, reguladora do transporte transmembrana do 
ion cloro. Como consequencia, o liquido de superficie das vias 
aereas superiores e inferiores sofrem modificagoes, resultando 
na presenga de muco espesso e diminuigao do clearance mu- 
cociliar, que predispoem a inflamagao e a infecgao cronica por 
Staphylococcus aureus e Pseudomonas aeruginosa. A doenga 
sinusal e uma manifestagao comum nos fibrocisticos, com 
prevalencia de 92 a 100% dos casos. 11 

A discinesia ciliar primaria (DCP) e uma doenga hereditaria 
autossomica recessiva que apresenta infecgoes recorrentes do 
trato respiratorio superior e inferior, alem de infertilidade 
masculina. E caracterizada por anormalidades na ultraestru- 
tura dos cilios que determinam uma atividade ciliar alterada e, 
como consequencia, alteragoes no clearance mucociliar. Em 
quase 50% dos casos, ocorre a triade situs inversus , bronquiec- 
tasia e sinusite, conhecida como sindrome de Kartagener, que 
e causada pela redugao ou ausencia congenita da fungao ciliar. 
0 diagnostic pode ser feito pelos teste da sacarina e estudo da 
ultraestrutura do alio. 5 

Na avaliagao da rinossinusite recorrente ou cronica, a en¬ 
doscopia nasal e a TC dos seios da face sao importantes, e o 
tratamento visa principalmente a determinar as causas da re- 
correncia ou da cronificagao com os tratamentos especificos. 
A antibioticoterapia e utilizada nos episodios de agudizagao 
da sinusite cronica, devendo cobrir os mesmos germes da agu¬ 
da, porem com maior prevalencia para o S. aureus, anaerobios 
e fungos, e por tempo prolongado. Nao ha evidences para o 
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uso de antibioticoterapia endovenosa isolada para o trata- 
mento da RSC. 6 

0 corticosteroide topico intranasal e considerado, como no 
adulto, o principal medicamento no tratamento da RSC na 
crianga. 

Nos casos de falha no tratamento adequado da RSC, a indi- 
cagao cirurgica deve ser considerada: adenoidectomia com ou 
sem irrigagao sinusal e/ou cirurgia endoscopica dos seios aco- 
metidos. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que a rinossinusite viral aguda e extremamente 
frequente na infancia. 

• Saber que menos de 10% das criangas com 
rinossinusite aguda viral evoluem para uma 
rinossinusite aguda bacteriana. 

• Saber diferenciar a historia, os sinais e os sintomas da 
rinossinusite aguda viral e da bacteriana. 

• Saber quando e como indicar a melhor terapia 
antimicrobiana para a rinossinusite aguda bacteriana. 

• Identificar os sinais e sintomas de complicagoes 
orbitarias e intracranianas. 

• Saber quais os fatores predisponentes para a 
rinossinusite na infancia. 
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CAPITULO 8 


TONSILITES E FARINGITES 


Maria Beatriz Rotta Pereira 
Manuel Ruttkay Pereira 
Denise Rotta Ruttkay Pereira 


Introdugao 

As infecgoes das vias aereas superiores (IVAS) tern prevalen¬ 
ce elevada e sao causas comnns de consnltas medicas. Dor de 
garganta e a 3- maior queixa entre pacientes que procuram 
servigos de emergencia, e as tonsilites e faringites agudas sao 
responsaveis por aproximadamente 5% das consultas medi¬ 
cas. Tonsilites e faringites sao IVAS de ocorrencia freqnente e 
autolimitadas. Na maioria das vezes, as criangas e os adultos 
recuperam-se rapidamente (3 a 4 dias), mas, ocasionalmente, 
podem desenvolver complicagoes. 1 ' 3 

As infecgoes em tonsilas palatinas e faringe sao mais fre- 
quentemente de origem viral, mas podem ser causadas por 
bacterias, sobretudo o estreptococo beta-hemolitico do grupo 
A (EBHGA), responsavel pela unica infecgao bacteriana na 
garganta cujo tratamento com antibioticos esta definitiva- 
mente indicado, com o objetivo de prevenir sequelas supurati- 
vas e nao supurativas. 1,4 

Apesar da necessidade de tratamento com antibacterianos 
nao estar presente na maioria das vezes, tonsilites e faringites 
sao exemplos antigos de prescrigao inadequada de antibioti¬ 
cos. A possibilidade de iatrogenias, os custos mais elevados 
do tratamento e, principalmente, o surgimento de cepas bac- 
terianas resistentes aos antimicrobianos sao consequencias 
obvias do emprego desnecessario desses medicamentos. 35 

Fungao das tonsilas palatinas 

As principais fungoes das tonsilas palatinas sao: atuar como 
tecido imunocompetente local, secretando imunoglobulinas 
nas criptas (sao capazes de produzir as 5 classes de imunoglo¬ 
bulinas IgA, IgG, IgM, IgD e IgE) e produzindo cadeias J que 
completarao a estrutura molecular das imunoglobulinas A. 
Com isso, impedem a replicagao bacteriana e viral no trato res¬ 
piratorio superior, representando a primeira linha de defesa 
contra doengas infecciosas na regiao; posteriormente, migram 
para outras areas do trato respiratorio superior. 6 

As complicagoes sistemicas das infecgoes tonsilares pelo 
EBHGA diminmram consideravelmente apos o advento da an- 


tibioticoterapia. 7 Desde entao, tambem se reduziram as tonsi- 
lectomias por tonsilites recorrentes e cronicas. Por outro lado, 
aumentaram as indicagoes de tonsilectomia por obstrugao da 
via aerea superior secundaria a hipertrofia tonsilar. 6 

Incidencia das tonsilites e faringites 

Em criangas e adolescentes, em especial naqueles em que o 
contato e muito proximo, como nas escolas, a transmissao 
ocorre por meio de goticulas de saliva, com perfodo de incuba- 
gao de 1 a 4 dias. As infecgoes de origem viral correspondem a 
75% dos casos em criangas menores de 3 anos e diminuem 
apos a puberdade, tanto nos casos agudos quanto nos recor¬ 
rentes. Nos EUA, 15 a 30% das criangas com tonsilites e farin¬ 
gites agudas apresentam o EBHGA nos testes culturais. 0 nu- 
mero repete-se no Brasil, onde o EBHGA esta presente em 
24% das tonsilites e faringites em criangas entre 2 e 12 anos de 
idade. 1 ’ 3 ’ 6 ’ 7 

Etiologia 

Varios virus, bacterias e alguns fungos podem causar tonsilites 
e faringites. Entre os virus, os agentes mais comuns sao ade¬ 
novirus, influenza , parainfluenza , coxsackie, virus sincicial 
respiratorio, herpes e virus de Epstein-Barr (EBV). EBHGA 
(20 a 30 % das etiologias bacterianas), Haemophillus (15%), 
Moraxella (15%), Staphylococcus aureus (20%), pneumococo 
(1%), germes anaerobios, clamidia e micoplasma sao as bacte¬ 
rias envolvidas na genese das infecgoes faringotonsilares. 
Com excegao de situagoes individuais, parece nao haver ne¬ 
cessidade de diagnostic e tratamento de tonsilites e faringi¬ 
tes causadas por bacterias que nao o EBHGA. 1,3 

0 Streptococcus uiridans e a bacteria mais encontrada nas 
tonsilas palatinas de individuos sem infecgao aguda, corrobo- 
rando a importancia da flora normal da cavidade orofaringea 
para a interferencia bacteriana, que e a agao de certas bacte¬ 
rias em relagao a inibigao do crescimento ou aderencia de ou¬ 
tras, potencialmente patogenicas. Nunca e demais lembrar 
que o uso repetido de antibioticos pode causar urn desequili- 
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brio dessa flora, alem de contribuir para o aparecimento de re- 
sistenciabacteriana. 6 

Antes dos 3 anos de idade, a prevalencia das infecgoes bac- 
terianas de orofaringe e baixa, em virtude da protegao forneci- 
da pela IgG materna. As tonsilites e faringites por EBHGA sao 
mais frequentes na faixa de 3 a 15 anos de idade, e a preocupa- 
gao em relagao a essa etiologia deve-se ao seu potencial de 
causar infecgoes purulentas e invasivas, escarlatina, glomeru- 
lonefrite e febre reumatica, sendo altamente transmissivel e 
capaz de se disseminar rapidamente em creches e escolas. 1,4 ' 6 

Aspectos da historia e do exame fisico podem sugerir a ori- 
gem viral ou bacteriana, infelizmente com baixa especificida- 
de e sensibilidade. Coriza, obstrugao nasal, espirros, rouqui¬ 
dao, aftas (coxsackie ou herpes) e sintomas gastrointestinal 
associam-se frequentemente a doengas virais, acompanhados 
ou nao de elevagoes da temperatura corporea. 1 

Ja a infecgao por EBHGA costuma ter inicio subito, febre > 
38°C, dor de garganta e achados no exame fisico que incluem 
hiperemia, hipertrofia e exsudato tonsilar, junto com linfade- 
nopatia cervical anterior e subangulo mandibular dolorosa. Si- 
nais de envolvimento mais extenso das vias aereas superiores 
(coriza, espirros) nao costumam estar presentes nas infecgoes 
pelo estreptococo (Tabela l). 1 ' 5 

Diagnostico 

E consenso que o diagnostico da faringotonsilite estreptococi- 
ca deve ser suspeitado por meio de dados clinicos e epidemio- 
logicos e confirmado por exame cultural ou pelo teste rapido 

Tabela 1 Achados clinicos e epidemiologicos sugestivos 
de infecgao por EBHGA ou virus 

Infecgao por EBHGA 

Dor de garganta de inicio subito 
Idade entre 5 e 15 anos 
Febre 
Cefaleia 

Nausea, vomitos, dor abdominal 
Hiperemia faringotonsilar 
Exsudato faringotonsilar 
Petequias no palato 

Linfadenopatia cervical anterior dolorosa 

Ocorrencia no inverno ou inicio da primavera 

Historia de contato com individuo com faringotonsilite 
estreptococica 

Exantema escarlatiniforme 

Infecgao por virus 

Conjuntivite 

Coriza 

Tosse 

Diarreia 

Rouquidao 

Estomatite ulcerativa 

Exantema viral 


de detecgao do antigeno estreptococico. Ha intensa sobreposi- 
gao de sinais e sintomas entre faringotonsilites estreptococi- 
cas e virais. Assim, a identificagao das faringotonsilites por 
EBHGA, baseada exclusivamente em sinais clinicos, e consi- 
derada imprecisa e nao recomendada. Por outro lado, doengas 
cursando sem febre e com a presenga de conjuntivite, tosse, 
rouquidao, coriza, exantema e diarreia sugerem fortemente 
uma etiologia viral. 8 

0 exame cultural da orofaringe e considerado o padrao-ou- 
ro para o diagnostico de infecgao por EBHGA e apresenta uma 
sensibilidade de 90 a 97%. Cuidado deve ser exercido para que 
o material seja obtido das duas tonsilas palatinas e da parede 
da faringe, sem tocar em outros locais da cavidade oral. A 
maior desvantagem do metodo reside no tempo necessario 
(20 a 48 horas) para a obtengao do resultado. 1,2,4,7 ' 9 

0 teste rapido de detecgao do antigeno estreptococico e urn 
metodo adequado, com especificidade de 95% e sensibilidade 
de 75%. Dessa forma, urn resultado positivo no teste rapido 
nao exige confirmagao por cultura e permite o tratamento 
imediato. Em criangas e adolescentes, havendo forte suspeita 
de infecgao bacteriana, urn resultado negativo com o teste ra¬ 
pido nao exclui a etiologia estreptococica e indica a necessida- 
de de exame cultural. Ja em adultos, em razao da incidencia 
baixa de faringotonsilite por EBHGA e do risco muito baixo de 
febre reumatica subsequente, o resultado do teste rapido ne¬ 
gativo costuma ser suficiente. Essa tecnica oferece extrema ra- 
pidez na obtengao do resultado (na propria consulta), mas seu 
custo pode ser urn fator limitante. 1,2,4,7-9 

As diretrizes mais recentes contraindicam a realizagao do 
teste da antiestreptolisina 0 (ASLO), proteina C reativa e leu- 
cograma para o diagnostico de infecgao pelo EBHGA. Excegao 
pode ser feita em relagao ao uso conjugado do teste cultural e 
da ASLO para a identificagao do estado de portador. Nesses 
casos, uma cultura positiva associada a uma nao elevagao da 
ASLO sugere a situagao de portador do EBHGA. 2,4,5 

Indiscutivelmente, ha a necessidade de diminuir ainda 
mais o tempo e o custo da identificagao precisa da infecgao es¬ 
treptococica para, com tratamento adequado, evitar complica- 
goes nao piogenicas tardias, como a febre reumatica, sem, no 
entanto, prescrever antibioticos desnecessariamente. 

As complicagoes das infecgoes por EBHGA sao classifica- 
das em supurativas e nao supurativas. Febre reumatica (rara 
em adultos) e glomerulonefrite aguda sao as principals com¬ 
plicagoes nao supurativas, geralmente presentes 1 a 3 sema- 
nas apos a infecgao. Ja as complicagoes supurativas incluem 
abscesso peritonsilar, abscesso retrofaringeo e adenite/abs- 
cesso cervical. 6 

Situagoes especiais de tonsilites agudas 
Mononucleose infecciosa 

0 diagnostico diferencial das faringotonsilites agudas deve in- 
cluir a mononucleose infecciosa, doenga causada pelo EBV, 
agente altamente linfotropico. A maioria dos casos de mono¬ 
nucleose infecciosa nao e diagnosticada e muitas criangas 
apresentam niveis elevados de anticorpos da classe IgG contra 
o antigeno do capsideo viral (IgG anti-VC A), o que denota in- 























TONSILITES E FARINGITES • 1679 


fecgao passada. 0 virus causa edema difuso dos tecidos linfati- 
cos do anel de Waldeyer, regiao cervical, axilar e inguinal. Pro- 
duz odinofagia intensa, que pode causar desidratagao e 
aumento das tonsilas palatinas e faringeas, podendo causar 
obstrugao importante das vias aereas superiores. 1 ’ 5 ’ 7 

A anamnese costuma revelar uma doenga com inicio rapido 
dos sintomas, que podem se manter por semanas e, frequen- 
temente, urn tratamento mal sucedido com antibioticos. 16 

Ao exame, o paciente geralmente apresenta mal-estar geral, 
astenia, temperatura normal ou elevada, tonsilas palatinas 
muito aumentadas e com exsudato, hepatomegalia e espleno- 
megalia. 1 ’ 6 

A investigagao laboratorial deve incluir cultura de material 
obtido das tonsilas (para afastar o diagnostic de infecgao bac- 
teriana coexistente), hemograma completo (leucocitose, as 
vezes intensa, e linfocitose sao alteragoes classicas), pesquisa 
de linfocitos atipicos e testes sorologicos para estabelecer a 
responsabilidade do EBV. Testes que buscam anticorpos con¬ 
tra o antigeno do capsideo do EBV (anti-VCA) estao disponi- 
veis na maioria dos laboratories, e niveis de IgM anti-VCA > 
1:10 e de IgG anti-VCA > 1:320 evidenciam infecgao aguda ou 
recente. Ja o monoteste (pesquisa de anticorpos heterofilos da 
classe IgM ou teste de Paul Bunnell) e urn exame mais comum 
e barato, mas nao e fidedigno na fase inicial da doenga e em 
criangas menores de 5 anos de idade. 1 ’ 6 

Abscesso peritonsilar 

E urn processo mais grave que a tonsilite aguda. Produz dor de 
garganta unilateral intensa, sialorreia, trismo, febre e compro- 
metimento do estado geral. Na maioria das vezes, e causado 
por Staphylococcus aureus ou flora multipla de germes anaero- 
bios na maioria das vezes requer hospitalizagao. 6 

Tratamento clinico 

Tonsilites e faringites virais 

Alivio dos sintomas com analgesicos/antitermicos e hidrata- 
gao. Reavaliagao clinica em 48 a 72 horas nos casos em que 
nao houver remissao da febre. 1 ’ 3 6 

Tonsilites e faringites bacterianas 
0 tratamento com antimicrobianos encurta a fase aguda da 
doenga, diminui o potencial de transmissao e reduz o risco de 
sequelas supurativas e nao supurativas associadas as infeegoes 
por EBHGA. 0 emprego correto de antibacterianos ate 9 dias 
apos o inicio do quadro infeccioso e capaz de impedir a febre 
reumatica. Dessa forma, na impossibilidade de efetuar exame 
cultural ou teste rapido de deteegao do antigeno estreptococico 
(conduta ideal), recomenda-se reavaliar em 48 a 72 horas todo 
paciente com quadro clinico de faringotonsilite aguda. 12 ’ 4 ’ 7 9 

Os antibiotics de l a escolha sao a penicilina e a amoxicili- 
na (Tabela 2). Para prevenir a febre reumatica, a penicilina ou 
a amoxicilina devem ser administradas oralmente por 10 dias, 
inclusive quando o paciente ficar assintomatico apos os pri- 
meiros dias de tratamento. A penicilina G benzatina por via in¬ 
tramuscular esta indicada para os que nao aderem ao trata¬ 
mento oral pelo prazo recomendado. 2 


Tabela 2 Antibioticos recomendados para 
faringotonsilite estreptococica 


Farmaco/Via 

Dose 

Duragao ou 
quantidade 

Individuos nao alergicos a penicilina 

Penicilina V/oral 

Criangas: 250 mg, 

2 ou 3 vezes/dia; 
adolescentes e 
adultos: 250 mg, 

4 vezes/dia ou 500 
mg, 2 vezes/dia 

10 dias 

Amoxicilina/oral § 

50 mg/kg/dia, 2 ou 

3 vezes/dia (max. 
1.000 mg/dia) 

10 dias 

Penicilina G benzatina/ 
intramuscular 

< 27 kg: 600.000 Ul; 

> 27 kg: 1.200.000 Ul 

1 dose 

Individuos alergicos a penicilina 

Cefalexina a /oral 

20 mg/kg/dose, 

2 vezes/dia (max. 

500 mg/dose) 

10 dias 

Cefadroxil a /oral 

30 mg/kg, 1 vez/dia 
(max. 1 g) 

10 dias 

Clindamicina/oral 

7 mg/kg/dose, 

3 vezes/dia (max. 

300 mg/dose) 

10 dias 

Azitromicina b /oral 

12 mg/kg, 1 vez/dia 
(max. 500 mg) 

5 dias 

Claritromicina b /oral 

7,5 mg/kg/dose, 

2 vezes/dia (max. 

250 mg/dose) 

10 dias 


§ Apesar de a amoxicilina em uma dose diaria ser recomendada pelas 
diretrizes de 2009 da American Heart Association e de 2012 da Infectious 
Diseases Society of America, a sua superioridade nao foi comprovada 
definitivamente, e a Food and Drug Administration (EUA) nao a aprovou 
para criangas < 12 anos. 

a Evitar em pacientes com hipersensibilidade imediata a penicilina. 
b Resistencia do EBHGA a estes farmacos e bem documentada e varia 
geografica e temporalmente. 

Fonte: adaptada de Shulman et al. 2 

Os novos macrolideos (claritromicina e azitromicina) sao 
efetivos no tratamento da doenga, havendo inclusive estudos 
demonstrando superioridade na erradicagao do EBHGA, 
quando comparados a penicilina. Por outro lado, evidences 
recentes e significativas sobre o aparecimento de EBHGA re- 
sistentes aos macrolideos devem restringir seu uso aos pa¬ 
cientes com historia de hipersensibilidade a penicilina. 1 ’ 2 ’ 4 9 

Cefalosporinas orais de l a geragao (cefalexina ou cefadro- 
xil) tomadas durante 10 dias sao alternativas aceitaveis, prin- 
cipalmente em pessoas alergicas a penicilina, nao esquecendo 
que ate 10 a 15% dos individuos sensiveis a penicilina tambem 
o sao as cefalosporinas. Apenas pacientes com hipersensibili¬ 
dade imediata (anafilatica ou do tipo I) a penicilina nao de¬ 
vem ser tratados com cefalosporinas. 2 

Tratamentos curtos (5 dias ou menos) com cefalosporinas 
de l a e 2 a geragao e claritromicina ja foram testados e compro- 
varam a erradicagao do estreptococo, mas ainda nao existem 
evidences definitivas que justifiquem sua recomendagao. 24 ’ 9 

Sulfonamidas nao devem ser empregadas no tratamento 
da faringotonsilite por EBHGA. 2 4 ’ 5 ’ 9 

Em situagoes de tonsilites recorrentes e cronicas, ha que se 
aventar a possibilidade etiologica ou de copatogenicidade por 
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parte de bacterias produtoras de betalactamase e anaerobios. 
Sendo assim, a escolha recai sobre amoxicilina + acido clavu- 
lanico, cefalosporinas de 2- geragao ou clindamicina, lem- 
brando que ainda nao existe consenso quanto a melhor con- 
duta nessas situagoes. 1 ’ 2 ’ 4 ’ 10 

Tratamento cirurgico 

Tonsilectomia e o procedimento cirurgico realizado com ou sem 
adenoidectomia. Nos ultimos anos, a remogao das tonsilas palati- 
nas tem sido realizada muito mais por obstrugao da via aerea su¬ 
perior do que por infecgoes recorrentes, e permanece como a se- 
gunda cirurgia ambulatorial mais frequente em criangas. Assim, a 
maioria das tonsilectomias e conduzida ambulatorialmente, re- 
servando a necessidade de internagao hospitalar para aqueles 
muito pequenos (< 2 a 3 anos) ou que apresentem comorbidades. 

Na avaliagao clinica, determina-se o tamanho das tonsilas 
palatinas e a intensidade da obstrugao pela classificagao de 
Brodsky (Figura 1). Nessa classificagao, grau I corresponde a 
ocupagao, por parte das tonsilas palatinas, de < 25% do espago 
entre os pilares; grau II, de 25 a 50%; grau III, de 50 a 75%; e 
grau IV, > 75% desse espago. Os graus III e IV sao considerados 
obstrutivos. Ja as adenoides (tonsilas palatinas faringeas) tern 
seu grau de obstrugao definido com o endoscopio flexfvel ou 
pela radiografia de cavum, lembrando que a exposigao ao raio X 
deve ser evitada tanto quanto possivel. A endoscopia tambem 
apresenta a vantagem de conferir urn aspecto dinamico ao exa- 
me, pois auxilia na diferenciagao entre uma hiperplasia signifi- 
cativa pura e aquela que e simplesmente exacerbada por uma 
reagao inflamatoria aguda. 1113 



Figura 1 Classificagao de Brodsky para avaliagao das 
tonsilas palatinas. 


Indicagoes 

Hiperplasia das tonsilas palatinas 
Hiperplasia adenotonsilar e a causa mais comum de distur- 
bios respiratorios durante o sono. Nas apresentagoes mais le- 
ves, a crianga com esses disturbios apresenta ronco noturno, 
respiragao oral, enurese, sono sem descanso e apneias. Duran¬ 
te o dia, as manifestagoes incluem sonolencia, boca seca, alte¬ 
ragoes do comportamento, respiragao ruidosa, fala anasalada, 
halitose e obstrugao nasal cronica. Pacientes com obstrugao 
mais intensa e apneias evidentes durante o sono sao classifi- 
cados como portadores da sindrome da apneia obstrutiva do 
sono (SAOS). 12,13 

As diretrizes mais recentes, baseadas em estudos observa- 
cionais, apontam que a crianga com aumento de tonsilas pala¬ 
tinas e faringeas e alteragoes respiratorias durante o sono, e 
que tambem apresenta retardo no crescimento, rendimento 
escolar insuficiente, enurese ou outras alteragoes no compor¬ 
tamento, beneficia-se da remogao das tonsilas palatinas e fa¬ 
ringeas, sendo suficientes a historia e o exame fisico cuidado- 
sos para definir a indicagao cirurgica, sem o auxilio do 
padrao-ouro para o diagnostic de SAOS, que e a polissono- 
grafia. 13 

Ronco noturno nao confirma nem exclui disturbios respira¬ 
torios significativos durante o sono e, em situagoes nao bem 
definidas, a polissonografia auxilia na graduagao da gravidade 
da doenga e na correlagao entre os sintomas e as alteragoes no 
sono, permitindo a indicagao ou nao do procedimento cirurgi¬ 
co. Estudos observacionais demonstram que a adenotonsilec- 
tomia nas criangas com hiperplasia adenotonsilar e polissono¬ 
grafia anormal melhora a qualidade de vida, o padrao de sono, 
a transigao “noite e dia” e previne ou melhora comorbidades 
como atraso no crescimento e rendimento escolar pobre. 13 

Faringotonsilites recorrentes 
A escolha entre o acompanhamento clinico continuado e a 
tonsilectomia no manejo das faringotonsilites recorrentes 
tambem exige uma atengao individualizada, com a definigao 
dos aspectos positivos e negativos de cada uma das opgoes. 

Diretrizes atualizadas recomendam o procedimento para 
criangas que atendam os criterios de Paradise, isto e, infec¬ 
goes recorrentes, caso elas se repitam mais que 7 vezes ao ano, 
ou 5 vezes por ano nos ultimos 2 anos, ou 3 vezes anuais nos 
ultimos 3 anos e que se acompanharam de uma ou mais das 
seguintes manifestagoes ou testes: febre > 38°C, adenopatia 
cervical dolorosa, exsudato tonsilar ou teste positivo para 
EBHGA, seja ele teste rapido ou exame cultural. 211 ' 13 

A tonsilectomia tambem pode ser util nas criangas com 
tonsilites e faringites recorrentes que nao atendam os criterios 
de Paradise, mas que apresentam determinadas condigoes, 
como febre periodica, estomatite aftosa, intolerancia ou hiper- 
sensibilidade a varios antibioticos ou historia de abscesso pe- 
ritonsilar. Nas tonsilites cronicas e recorrentes, o processo de 
transporte e apresentagao dos antigenos pode ficar compro- 
metido. As tonsilas palatinas se tornariam incapazes de exer- 
cer sua fungao protetora local e, dessa maneira, a remogao de 
tonsilas recorrentemente doentes acarretaria beneficios ao pa- 
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ciente. Por outro lado, alguns poucos estudos mostraram mi- 
nimas diminuigoes nas concentragoes sericas de imunoglobu- 
linas nos tecidos adjacentes logo apos a cirurgia, que 
normalizaram depois de 1 a 2 meses. Ate o momenta, nao 
existem estndos que demonstrem repercussao significativa da 
tonsilectomia sobre o sistema imunologico. 1113 

Nos casos em que os episodios de infecgao de garganta nao 
estiverem bem documentados, recomenda-se urn periodo de 
observagao de 12 meses, em virtude da historia natural de re- 
solugao espontanea da doenga. 

Contraindicagoes da cirurgia 
Alem dos riscos inerentes ao ato cirurgico, provavelmente ape- 
nas coagulopatias significativas representem uma contraindi- 
cagao nao absoluta a tonsilectomia, pela possibilidade maior 
de hemorragia apos o procedimento. Acompanhamento pe- 
rioperatorio por hematologista esta indicado para criangas 
com doenga de Von Willebrand ou outras alteragoes trataveis 
da coagulagao. 11 ’ 12 

Complicagoes 

A cirurgia de remogao das tonsilas palatinas tern morbidades 
associadas que incluem anestesia geral, eventual hospitaliza- 
gao, dor de garganta prolongada, recusa alimentar, desidrata- 
gao, mudanga temporaria da voz e hemorragia durante e apos 
o procedimento. 

Os anestesicos podem causar desorientagao, nausea e vo- 
mitos. A cirurgia produz dois ferimentos abertos que podem 
doer por aproximadamente 1 semana. Ja o sangramento ime- 
diato (primeiras 24 horas apos a operagao) acontece em 0,2 a 
2% das vezes, e a hemorragia posterior (mais de 24 horas apos 
o procedimento), em 0,1 a 3% dos casos. 0 sangramento pos- 
-tonsilectomia e geralmente bem controlado, mas, as vezes, 
exige reintervengao e transfusao sanguinea, ja que, em casos 
graves, pode levar a morte. 

Na ausencia de dados atuais, as taxas de mortalidade varia- 
ram entre 1 em 16.000 e 1 em 35.000 casos na decada de 
1970. 11 ’ 12 

Consideraqoes finais 

A maioria das tonsilites e faringites e viral, exigindo apenas 
tratamento sintomatico e nao necessitando de tratamento 
com antibioticos. 

0 diagnostic das tonsilites e faringites exige a realizagao 
de excelentes anamnese e exame clinico. 

As infecgoes bacterianas das tonsilas palatinas e da faringe 
perfazem aproximadamente 30% do total, e seu tratamento 
deve visar ao germe mais frequente, que e o estreptococo. 

0 diagnostic de infecgao por essa bacteria deve ser realiza- 
do com a comprovagao por exame cultural ou pelo teste rapi- 
do de detecgao do antigeno estreptococico, pois os criterios e 
escores exclusivamente clinics sao imprecisos e tern pouco 
valor preditivo. 

Infelizmente, no Brasil, o custo do teste rapido e o tempo 
necessario para o recebimento do resultado do exame cultural 
sao obstaculos frequentemente intranspomveis. 


0 tratamento da faringotonsilite por EBHGA visa a encur- 
tar a fase aguda da doenga, diminuir a transmissibilidade e re- 
duzir o risco de sequelas supurativas e nao supurativas asso¬ 
ciadas as infecgoes por esse germe. Antibacteriano iniciado 
ate 9 dias depois do inicio do quadro infeccioso e capaz de im- 
pedir a febre reumatica, principalmente em criangas. 

Adenotonsilectomia atenua ou remove os sintomas relacio- 
nados aos disturbios respiratorios do sono e a SAOS, melho- 
rando, assim, a qualidade de vida de criangas selecionadas. 

A tonsilectomia diminui a frequencia de faringotonsilites 
graves e recorrentes nas criangas que atendem os criterios de 
Paradise. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer que a maioria das infecgoes na garganta 
tern origem viral, algumas exigindo reconhecimento 
especifico, como a mononucleose infecciosa. 

• Entender que a bacteria causadora de infecgoes nas 
tonsilas palatinas e na faringe que geralmente exige 
tratamento e o estreptococo beta-hemoh'tico do grupo B. 

• Saber que a identificagao desse germe deve ser 
realizada por exame cultural ou teste rapido de 
detecgao do antigeno estreptococico, pois os criterios 
clinicos sao imprecisos. 

• Reconhecer que penicilina ou amoxicilina sao os 
medicamentos de primeira escolha no tratamento da 
infecgao pelo estreptococo. 

• Lembrar que, para a prevengao da febre reumatica, o 
antibiotico pode ser iniciado ate 9 dias apos o inicio da 
doenga. 

• Entender que a remogao das tonsilas palatinas diminui 
a frequencia das faringotonsilites graves e recorrentes 
em criangas que atendem aos criterios de Paradise. 
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CAPITULO 9 


DISFAGIA NA INFANCIA 

Melissa A. G. Avelino 
Rebecca Maunsell 


Definigao 

Entende-se por disfagia qualquer distiirbio na deglutigao, cau- 
sado por alimentos liquidos, solidos ou ambos. 

A disfagia na infancia mnitas vezes e um desafio diagnosti- 
co para o especialista, pois a respiragao e a deglutigao tern em 
comum a mesma estrutura anatomica, ou seja, comparti- 
lham o mesmo espago no desempenho de duas fungoes dis- 
tintas e fundamentais para o desenvolvimento da crianga. 
Entretanto, alem das alteragoes estruturais locais do trato ae- 
rodigestivo, existe tambem a dependencia de um bom funcio- 
namento do sistema nervoso central (SNC) para manutengao 
de uma deglutigao adequada, nao sendo incomum causas as- 
sociadas de disturbios nos tratos digestivo e respiratorio. Bas- 
ta lembrar que a obstrugao das vias aereas e exacerbada pela 
alimentagao. 

Fisiologia da deglutigao normal 

E preciso entender que a deglutigao adequada e dividida em 3 
fases: 

1. Fase oral: ao nascer e ate cerca de 3 a 4 meses de vida, o bebe apre- 
senta reflexos de sucgao e deglutigao bem desenvolvidos (constri- 
gao da musculatura do labio e da boca e elevagao da lingua); pos- 
teriormente, esses reflexos desaparecem e o bebe passa a ter um 
controle voluntario, dissociando a sucgao da deglutigao. A partir 
do momento em que a alimentagao deixa de ser so liquida, a fase 
oral permite que o alimento solido passe pelo processo de masti- 
gagao, o que depende dos movimentos e da agao coordenada da 
lingua, da mandibula e da musculatura orofacial. 0 vedamento 
labial e a pressao da lingua contra o palato mole permitem a pro- 
pulsao do bolo alimentar para a parte posterior da cavidade oral. 

2. Fase faringea: esta e a fase mais complexa e inicia quando o 
bolo alimentar chega na orofaringe. Nesse momento, ocorre 
elevagao do palato para fechamento da nasofaringe e a base 
da lingua empurra o alimento, evitando o refluxo de alimento 
pelo nariz. A laringe eleva-se e a glote fecha-se enquanto o es- 
fincter esofagico superior relaxa. Nesse ponto, o bolo alimen¬ 
tar e empurrado para o esofago. 


3. Fase esofagica: o bolo alimentar e empurrado em diregao ao 
estomago por conta da motilidade esofagica. Assim que o 
bolo atinge o esofago, a respiragao, que havia sido interrompi- 
da pelo fechamento glotico, e reassumida. 

Fatores neurologicos 

Um bom funcionamento da deglutigao depende dos pares de 
nervos cranianos, como V (trigemeo), VII (facial), IX (glosso- 
faringeo), X (vago), XI (acessorio) e XII (hipoglosso), envolvi- 
dos na motricidade de grupos musculares e do bom funciona¬ 
mento e maturidade do SNC. 

A fase faringea depende totalmente da integridade do SNC. 

Achados clinicos 

0 quadro mais tipico e tambem mais temido da disfagia e a as- 
piragao, com episodios recorrentes de infecgoes das vias ae¬ 
reas inferiores que podem evoluir com doengas pulmonares 
cronicas. As manifestagoes podem ser variadas, como engas- 
gos, dificuldade na mastigagao, escape do alimento, recusa ali¬ 
mentar e sucgao inadequada, que podem determinar um defi¬ 
cit ponderoestatural como primeira manifestagao clinica. 
Alguns pacientes podem apresentar uma respiragao ruidosa 
que se inicia ou piora durante a deglutigao, porque a sucgao e a 
deglutigao exacerbam a dispneia. As vezes, pode se tratar uma 
compressao traqueal posterior pelo proprio esofago. 

Em alguns casos, a aspiragao manifesta-se sob a forma de en- 
gasgos, tosse, cianose, apneia e bradicardia durante a alimenta¬ 
gao, ou ainda pode ser um grande desafio quando se apresenta de 
forma sutil, sobretudo em pacientes com doengas neurologicas. 

Avaliapao clinica 

E fundamental para o diagnostico a observagao da crianga du¬ 
rante a alimentagao (sucgao e/ou deglutigao), avaliando, as¬ 
sim, a tonicidade e a coordenagao durante a deglutigao, alem 
da presenga do reflexo de tosse. Em caso de crianga com com- 
prometimento neurologico, retirar o maximo de informagoes 
para detectar a gravidade do problema. 
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Apos observagao inicial, o exame fisico para avaliagao da 
boca, lingua, mandibula e palato mole deve ser complementa- 
do pelo exame de videonasofibroscopia, que permite avaliar 
de forma dinamica o palato, a faringe e a laringe, e se ha pre- 
senga de estase de saliva e/ou secregoes. A avaliagao dos pa¬ 
res de nervos cranianos tambem deve ser sempre realizada. 

Muitos exames ja foram utilizados para avaliar a disfagia na 
infancia, entre eles ultrassonografia, cintilografia, nasofibros- 
copia, manometria e eletromiografia, mas muitos desses exa¬ 
mes sao utilizados para adultos, havendo dificuldades de 
adaptagao do uso para criangas. 

Assim sendo, a avaliagao propedeutica da deglutigao na in¬ 
fancia hoje consiste na realizagao do videodeglutograma e da 
videoendoscopia da deglutigao, sendo que a maior parte dos 
autores concorda que eles sao complementares. 

A grande vantagem da videoendoscopia da deglutigao e 
que ela pode ser realizada no proprio leito, as vezes ate mesmo 
na UTI. Permite avaliar a deglutigao em consistences diferen- 
tes e se ha presenga de aspiragao (alimento corado) sem radia- 
gao. Ja o videodeglutograma permite tambem a avaliagao do 
esofago, estomago e duodeno. 

Classificagao das causas de disfagia 

1. Defeitos anatomicos: 

• obstrugao nasal: atresia de coanas, desvio septal, rinite neo¬ 
natal obstrutiva; 

• fenda palatina, fenda submucosa; 

• laringomalacia; 

• sindrome de Pierre Robin; 

• macroglossia; 

• atresia de esofago; 

• fistula traqueoesofagica; 

• estenose congenita de esofago; 

• estenose de esofago secundaria (caustica, esofagite peptica); 

• compressao externa (vascular, tumor); 

• tumor de esofago. 

2. Neuromusculares e disturbios cerebrais: 

• deficiency mental; 

• paralisia cerebral; 

• paralisia de nervos cranianos (V, VII, IX, X, XI, XII); 

• alteragoes de tronco: imaturidade, sindrome de Mobius, Gui- 
lain-Barre, poliomielite; 

• disturbios musculares: miastenia, miotonia, sindrome de Du- 
chenne, dermatomiosite; 

• disfungao faringea congenita; 

• acalasia cricofaringea; 

• sindromes: CHARGE, Cornelia de Lange, Prader-Willi, Haller- 
man-Streiff, alcoolica fetal. 

3. Disturbios inflamatorios: 

• espasmo cricofaringeo; 

• ingestao de corrosivos; 

• infecgoes: candidiase, estomatite herpetica ou esofagite, Ste- 
vens-Johnson, aids. 

4. Trauma: 

• corpo estranho; 


• pseudodiverticulo traumatico da faringe; 

• perfuragao do esofago. 

Tratamento 

0 tratamento da disfagia na infancia depende da etiologia e, 
principalmente, da gravidade, podendo se tratar desde uma 
dificuldade bem leve (facil resolugao) ate uma incapacidade 
completa da deglutigao. Entretanto, o objetivo final sempre 
visa a prevenir as complicagoes respiratorias e, ao mesmo 
tempo, garantir urn bom estado nutricional e principalmente 
qualidade de vida a crianga. 

Os defeitos anatomicos necessitam, na grande maioria das 
vezes, de intervengoes cirurgicas, como nas atresias e esteno- 
ses de esofago e nas fistulas traqueoesofagicas. Os mecanis- 
mos obstrutivos das vias aereas superiores, como laringoma- 
lacias, atresias de coanas, entre outros, devem ser, sempre que 
possivel, solucionados. Quando a traqueostomia se fizer ne¬ 
cessaria, deve-se estar atento a escolha adequada da canula e 
ao uso de valvula fonatoria. 

0 refluxo gastroesofagico normalmente nao e responsavel 
por quadros de disfagia, mas, em grande parte das vezes, agra- 
va esses casos, necessitando de tratamento antirrefluxo. 

Os casos de disfagia secundarios a disturbios neurologicos 
necessitam de uma abordagem multidisciplinar, a qual depen¬ 
de da gravidade dos sintomas. As vezes, alem de oxigenotera- 
pia, e necessario o uso de medicagoes antirrefluxo, alem de 
outras medidas como mudanga do volume e consistency do 
alimento. Primeiramente, deve-se avaliar a possibilidade de 
manutengao da alimentagao oral e, quando isso nao for possi¬ 
vel, pode ser necessaria uma via alimentar alternativa. A gas- 
trostomia deve sempre ser considerada quando a sonda naso- 
gastrica for necessaria por periodo mais longo. 

Alguns pacientes neuropatas, mesmo apos gastrostomia, 
podem persistir com microaspiragao de saliva levando a bron- 
copneumonias de repetigao ou quadros pulmonares cronicos. 
Embora nao exista urn consenso sobre a melhor opgao nesses 
casos, a traqueostomia (tecnica mais simples e muito utiliza- 
da anteriormente), alem de inibir a elevagao da laringe, nao 
previne totalmente essas aspiragoes mesmo com cuff insufla- 
do. Assim, outras tecnicas, como a aplicagao de toxina botuli- 
nica em glandulas salivares, a submandibulectomia com liga- 
dura do ducto parotideo e a separagao laringotraqueal, tern 
ganhado cada vez mais espago nesse cenario. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer os disturbios de deglutigao na infancia e 
seus fatores causais. 

• Entender que os disturbios da deglutigao podem 
acometer a fase oral, faringea e esofagica da 
deglutigao, sendo importante uma anamnese 
minuciosa e uma avaliagao clfnica adequada para um 
bom diagnostico e tratamento. 

• Orientar os pais sobre a importancia de avaliagao e 
tratamento muldisciplinares em criangas com disfagia. 
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CAPITULO 10 


DISFONIA NA INFANCIA 

Melissa A. G. Avelino 
Rebecca Maunsell 


Introdugao 

0 termo disfonia refere-se a uma anormalidade da voz perce- 
bida pelo ouvinte. Geralmente, isso ocorre quando a voz e de- 
sagradavel ao ouvinte ou interfere com a comunicagao da 
crianga. Trata-se de um termo amplo e dificil de quantificar e 
estudar. Normalmente, a disfonia e percebida como uma voz 
diferente do normal para aquela idade ou genero. 

A incidencia de disfonia na infancia no Brasil, conforme es- 
tudo realizado em escolas, pode ser descrita como variando de 
6 a 23%. Em criangas, o pico de incidencia das disfonias ocorre 
entre 5 e 10 anos de idade. 

A voz e uma produgao sonora emocional, que expressa sen- 
timentos e emogoes, revela saude e outras caracteristicas. E 
uma das extensoes mais fortes da personalidade. 

Na maior parte das vezes, as disfonias ou os disturbios vocais 
observados na infancia sao atribuidos ao uso incorreto da voz 
ou ao abuso vocal, relacionados as caracteristicas comporta- 
mentais tipicas da primeira infancia. Por esse motivo, educado- 
res, pais e pediatras dao pouca importancia aos disturbios da 
voz. Infelizmente, a falta de avaliagao dessas criangas pode cau- 
sar alteragoes no comportamento social e emocional, compro- 
metendo tambem o desenvolvimento pedagogico. Alem disso, 
uma crianga que arrasta um problema vocal para a idade adulta 
tern chances de escolha profissional mais reduzidas. 

A disfonia persistente nao tratada desencadeia mecanis- 
mos de compensagao fonatoria como esforgo vocal inadequa- 
do e tensao muscular, alem de, muitas vezes, trazer repercus- 
soes nas relagoes sociais e no desenvolvimento psicologico da 
crianga. Alguns trabalhos descrevem criangas e adolescentes 
que relataram que seus disturbios vocais resultaram em uma 
atengao negativa e limitaram sua participagao em atividades 
escolares e ludicas. 

A falta de um diagnostico preciso pode ainda atrasar o diag- 
nostico de patologias laringeas trataveis e comprometer ou¬ 
tras fungoes laringeas primordiais, como a respiragao. De uma 
forma geral, falta informagao para os clinicos em relagao a ava¬ 
liagao e ao tratamento dos disturbios da voz em criangas. 


Um importante fator a ser considerado em criangas e o desen¬ 
volvimento e as alteragoes fisiologicas que o trato vocal sofre da 
infancia para a idade adulta. Ao nascimento, a laringe esta posi- 
cionada em regiao mais alta do pescogo, de forma a facilitar a res¬ 
piragao e a deglutigao. Com o crescimento, a laringe descende, o 
que nao afeta propriamente a fonagao, mas a ressonancia do trato 
vocal. A frequencia dos formantes do trato vocal diminui, assim 
como a frequencia fundamental com a produgao de uma voz 
mais grave. A estmtura das pregas vocais tambem e diferente nas 
criangas: o tecido subepitelial e mais vascular e menos denso, o 
que o torna mais suscetivel a edema inflamatorio pos-traumatico 
durante o abuso vocal. 0 tamanho das pregas vocais tambem so¬ 
fre mudangas com o crescimento. Um fato de interesse e que a fre¬ 
quencia da voz tern muito pouca diferenga entre meninos e meni- 
nas ate a puberdade. A partir da puberdade, em decorrencia do 
aumento dos niveis de hormonio masculino, ocorre uma queda 
na frequencia e a consequente emissao de voz mais grave. As pre¬ 
gas vocais ganham volume e tornam-se mais retangulares, o que 
exige uma mudanga nos padroes de controle muscular na sua vi- 
bragao. Dificuldades nesse controle podem resultar em quebras 
de registro caracteristico dos meninos durante a puberdade. Es- 
sas dificuldades podem persistir ate os 20 anos de idade ou mais, 
caracterizando os disturbios de muda vocal. 

E preciso ainda pensar no aparelho fonador em suas 3 su- 
bestruturas: forga, fonte e filtro. A forga e a forga pulmonar 
que impulsiona a voz; a fonte e a laringe; e o filtro e o trato ae- 
reo superior. Atentar para a prosodia da voz e as estruturas da 
ressonancia, que podem levar a origem de problemas no trato 
aereo superior. E o caso das hipertrofias de tonsilas palatinas e 
adenoides, que levam a produgao de uma voz hiponasal ou 
“abafada”, ou das fendas palatinas e insuficiencias velopalati- 
nas, que levam a produgao de uma voz hipernasal ou “uma 
voz que escapa pelo nariz” (fanha). 

Causas de disfonia na infancia 

Nao se pode ignorar, em especial nas criangas, por conta da 
proximidade das estruturas das vias aereas, que a laringe faz 
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parte da via aerea superior e, portanto, pode ser acometida pe- 
los processos inflamatorios e infecciosos que atingem a via ae¬ 
rea superior. 

As disfonias na infancia podem ser classificadas, de uma 
forma geral, em: 1 
infecciosas; 
anatomicas; 
congenitas; 
inflamatorias; 
neoplasicas; 
neurologicas; 
iatrogenicas. 

Outra classificagao bastante utilizada e a descrita por Wilson: 2 
organicas: 
estenose subglotica; 
web laringeo; 
sulco vocal; 

malformagao de pregas vocais; 
paralisia de pregas vocais; 
papilomatose; 
trauma laringeo; 

alteragoes morfologicas da regiao velofaringea, cavidade oral 
ou nariz; 

disturbios neurologicos; 
deficiencia mental; 
perda auditiva. 

Disturbios organicos secundarios a abuso vocal ou fonotrauma: 
nodulos, polipos e queratoses; 
fonagao de banda vestibular; 
laringite inespecifica. 

Disfonia funcional: 

disturbio de muda vocal; 
disturbio psicologico; 
imitagao de outros; 
mutismo eletivo. 

Disturbios vocais secundarios a fatores associados: 
alergia e disturbios das vias aereas superiores; 
tensao pre-menstrual. 

As causas infecciosas relacionam-se as laringites, na sua maio- 
ria virais, que ocorrem mais frequentemente nos primeiros 2 
anos de vida. Caracterizam-se por quadros transitorios, autoli- 
mitados que ocorrem dentro de urn contexto infeccioso de fe- 
bre e outros comemorativos de infecgoes de vias aereas supe¬ 
riores (IVAS). 

Entre as causas anatomicas, incluem-se aquelas relaciona- 
das ao processo de crescimento e desenvolvimento da laringe 
e seus ajustes. Alem do processo de desenvolvimento do trato 
vocal, nao se pode ignorar o processo de desenvolvimento psi¬ 
cologico e psicossocial da crianga, que pode contribuir para as 
tambem chamadas disfonias funcionais. Os disturbios de 
muda vocal tambem se encaixam nesse subgrupo. 


Desde o recem-nascido, a percepgao de choro anormal 
pode ser urn importante sinal. Nessa faixa etaria, uma altera¬ 
gao patologica com potencial risco de morte pode ser ignorada, 
como as paralisias uni ou bilaterais de pregas vocais, as este- 
noses subgloticas congenitas e as membranas laringeas, alem 
de disturbios neurologicos, tumores como a papilomatose la- 
ringea e as doengas endocrinologicas. Frequentemente, exis- 
tem sintomas respiratorios concomitantes, como os ruidos e 
os sinais de esforgo, no entanto, muitas vezes a alteragao vocal 
pode preceder o sintoma respiratorio e deve ser urn sinal de 
alerta para o pediatra. Qualquer alteragao vocal associada a 
sintomas respiratorios (estridor, ronco, chiado ou esforgo) ou 
disturbios de deglutigao deve ser avaliada imediatamente, 
pois pode indicar uma situagao de risco de morte. 

Alteragoes discretas do choro no recem-nascido podem re- 
tardar o diagnostic de alteragoes, como a paralisia unilateral 
das pregas vocais, as micromembranas nao obstrutivas, os cis- 
tos congenitos das cordas vocais e outras alteragoes minimas. 
Algumas vezes, a disfonia so passa a ser percebida com o ini- 
do da fala. 

Das causas de disfonias organicas secundarias ao abuso vo¬ 
cal ou inflamatorias, o exemplo classic e dado pelos nodulos 
vocais, que correspondem a causa mais frequente de disfonia 
na infancia. Gray et al. 3 descrevem a ocorrencia de nodulos vo¬ 
cais em criangas disfonicas em cerca de 38 a 78% dos casos. 
Os nodulos vocais ocorrem mais frequentemente em meninos, 
com urn pico de ocorrencia entre 5 e 10 anos de idade. Caracte¬ 
rizam-se por reagao edematosa geralmente bilateral e simetri- 
ca (“em espelho”) que ocorre justamente na porgao media das 
pregas vocais, coincidindo com o seu maior ponto de tensao e 
de contato durante a fonagao. Sao, portanto, uma reagao infla- 
matoria decorrente do fonotrauma. Outras lesoes fonotrau- 
maticas menos frequentes na infancia sao os polipos de pre¬ 
gas vocais. 

Outros disturbios inflamatorios sao aqueles que ocorrem 
concomitantemente a processos inflamatorios difusos da via 
aerea com acometimento da laringe, como a rinite alergica, o 
refluxo gastroesofagico e as atopias das vias aereas inferiores. 

Avaliagao clinica 

A historia clinica e o primeiro passo para uma avaliagao vocal. 
As queixas apresentadas podem estar relacionadas a diversos 
aspectos da qualidade vocal. A voz pode ser percebida como 
“muito aguda”, “muito baixa”, “muito soprosa” ou “falha” ou de 
dificil entendimento. Podem estar associados tambem outros 
sintomas, como pigarro, engasgos, dor e cansago para falar. 
Fatores de risco comportamentais devem ser lembrados, 
como a participagao em corais ou teatro, atividades esportivas, 
habito de gritar e limpar a garganta ou pigarrear. 

Fatores de risco medicos para as disfonias devem ser ques- 
tionados, como: entubagao prolongada, uso de traqueostomia, 
presenga de fendas laringeas e malformagoes de vias aereas ou 
digestiva conhecidas, malformagao de Arnold-Chiari, distur¬ 
bios do sistema nervoso central, presenga de refluxo gastroe¬ 
sofagico e esofagite eosinofilica, presenga de doenga de vias 
aereas inferiores como asma, displasia, fibrose cistica, alergias, 



1688 . TRATADO DE PEDIATRIA • SE£AO 20 OTORRINOLARINGOLOGIA 


doengas do tecido conectivo, IVAS de repetigao, anormalida- 
des craniofaciais, uso de medicagoes, disturbios da deglutigao, 
obstrugao de vias aereas superiores e inferiores e disturbios 
psicologicos. 

Os fatores desencadeantes, a concomitancia de infecgoes 
respiratorias e os problemas respiratorios e de deglutigao asso- 
ciados devem ser averiguados. Algumas caracterfsticas especf- 
ficas podem inclusive direcionar o diagnostico. Um historico 
de disfonia que se apresenta sempre pior pela manha pode su- 
gerir a presenga de laringite por refluxo gastroesofagico, ou a 
disfonia persistente com esforgo respiratorio progressivo pode 
indicar a presenga de papilomatose laringea. A disfonia que se 
agrava no fim do dia e nos dias de maior atividade fisica e que 
melhora durante as ferias e perfodos de menor abuso vocal 
pode estar associada a lesoes fonotraumaticas, como os nodu- 
los vocais. Alem disso, a conversa descontrafda com a crianga 
e a observagao de sua interagao com os cuidadores pode reve¬ 
lar sinais de tensao muscular e esforgo vocal por meio da con- 
tragao da musculatura cervical e ingurgitagao vascular e, mui- 
tas vezes, os padroes de abuso vocal inseridos no contexto 
psicossocial da crianga. 

Exame da laringe 

0 exame endoscopico e essencial para a visualizagao da larin¬ 
ge. 0 diagnostico preciso sem a visualizagao da laringe e im- 
possfvel. 0 exame com o nasofibrolaringoscopio flexfvel per- 
mite a visualizagao das estruturas anatomicas da via aerea 
superior e da laringe. Em criangas colaborativas, permite ain- 
da a realizagao de provas fonatorias em que se podem defla- 
grar padroes de abuso e mau uso das estruturas supragloticas. 
Esse exame e realizado em consultorio, podendo ser utilizada 
a aplicagao topica de anestesico nasal. Independe da colabora- 
gao da crianga, no entanto, esta e desejavel para uma melhor 
avaliagao, principalmente da superficie das pregas vocais, 
para que se possam aplicar provas fonatorias que trazem in- 
formagoes valiosas na indicagao de fonoterapia. 

Em criangas um pouco maiores, geralmente a partir dos 5 
anos, muitas vezes e possivel realizar uma laringoscopia com 
telescopio rigido e videoestroboscopia, o que permite a visua¬ 
lizagao detalhada da superficie das pregas vocais. 

Tanto o exame com fibra flexfvel quanto a telescopia rfgida 
realizadas em criangas dependem fundamentalmente da ex¬ 
perience do examinador, tanto com o atendimento de crian¬ 
gas quanto com as patologias mais prevalentes nessa faixa 
etaria. E essencial que ele consiga transmitir seguranga e con- 
fianga para a crianga e para os pais. Nao raramente, no caso 
das disfonias, esses exames precisam ser repetidos em algum 
momento, portanto, e importante que se construa uma rela- 
gao de confianga, mesmo que isso exija multiplas consultas, 
para o condicionamento da crianga. 

Na presenga de disfonia significativa e sintomas respirato¬ 
rios associados, pode ser necessario o exame sob anestesia, 
para melhor exploragao da laringe e exame da traqueia. 

Woo 4 resumiu de forma bastante clara as indicagoes para 
exame de pacientes pediatricos com disfonia: 


• ao nascimento, quando a qualidade da voz e ruim; 

• durante a infancia, quando uma nova disfonia esta presente 
com ou sem associagao de fala/articulagao de linguagem ou 
prosodia; 

apos a corregao de estenose laringea; 

apos a corregao de estenose laringea quando a qualidade da 

voz for ruim para a escola; 

• na puberdade, em virtude das anomalias de timbre e volume; 

• depois da puberdade, em virtude da disfungao vocal; 

• disfonia na infancia de etiologia incerta. 

Tratamento 

0 tratamento da disfonia na infancia depende tanto do diag¬ 
nostico quanto da idade da crianga. 

No caso das lesoes fonotraumaticas, como os nodulos vo¬ 
cais, o tratamento consiste inicialmente em orientagao fono- 
terapica. A fonoterapia deve enfocar medidas de higiene vocal 
para redugao de padroes de comportamento abusivo da voz, 
como o habito de gritar. Em criangas mais novas, muitas vezes 
essa orientagao deve comegar e, as vezes, se limitar apenas a 
orientagao dos cuidadores. Nas criangas mais velhas ou a par¬ 
tir dos 6 ou 7 anos, essas medidas podem ser aplicadas direta- 
mente a elas. A atuagao junto a criangas disfonicas com altera- 
goes funcionais e limitada pelo fato de que normalmente elas 
nao tern um parametro de normalidade, ja que sempre se co- 
nheceram com a voz disfonica. Da mesma forma, criangas tern 
muito mais dificuldade de compreender a necessidade de mu- 
dangas comportamentais. E essencial o comprometimento da 
famflia e a experiencia do terapeuta no tratamento de criangas. 
Diversos artiffcios podem ser utilizados de forma bastante lu- 
dica para melhorar a percepgao das sensagoes orais de uma fo- 
nagao facilitada com menor esforgo. A melhor coordenagao da 
respiragao e uso da musculatura e da ressonancia vocal tam- 
bem podem ser ensinadas para criangas, com tecnicas bastan¬ 
te difundidas. 5 

Quando ha indicagao cirurgica de remogao de lesoes como 
cistos ou papilomas, deve-se atentar para a maxima preserva- 
gao das estruturas e dos tecidos adjacentes, para evitar a ocor- 
rencia de cicatrizes nas pregas vocais que podem deixar se- 
quelas permanentes na qualidade vocal. 

No caso das lesoes fonotraumaticas, a indicagao cirurgica 
reserva-se para criangas que apresentaram pouca ou nenhu- 
ma melhora com fonoterapia e cuja disfonia esta limitando as 
atividades diarias. De uma forma geral, apos cerca de 12 ses- 
soes de fonoterapia, a crianga deve ser reavaliada e alguma 
resposta deve conseguida. Criangas que nao apresentam uma 
boa adesao ao tratamento fonoterapico em geral nao apresen¬ 
tam um bom condicionamento para as orientagoes pos-opera- 
torias, o que pode levar a resultados insatisfatorios. 

Vale salientar a importancia da abordagem e da comunica- 
gao multiprofissional tanto na avaliagao clfnica quanto no tra¬ 
tamento das disfonias na faixa etaria pediatrica, envolvendo 
pediatra, otorrinolaringologista e fonoaudiologo. So dessa for¬ 
ma e possivel responder aos questionamentos da famflia e da 
crianga e assegurar resultados satisfatorios e duradouros. 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Elaborar uma historia clfnica relevante que permita 
reconhecer os fatores de risco para as principals 
condigoes que levam a disfonia. 

• Conhecer as principals patologias responsaveis por 
quadros disfonicos nas diversas faixas etarias. 

• Saber orientar os pais quanto a necessidade de 
procurar um otorrinolaringologista para investigagao 
diagnostica e orientagao. 
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CAPITULO 11 


DISTURBIOS DA LARINGE 


Jose Faibes Lubianca Neto 
Rita Carolina Krumenauer 


Introdugao 

Neste capitulo, serao abordadas as principals causas nao in- 
fecciosas de disturbios da laringe que geram estridor (congeni- 
tas ou adquiridas), exceto a papilomatose laringea, que, mes- 
mo infecciosa, requer tratamento cirurgico especializado. As 
causas infecciosas de estridor, comuns em lactentes, incluin- 
do laringite estridulosa, falso crupe e laringotraqueobronquite, 
sao quase sempre manejadas exclusivamente pelo pediatra. 

Defini<poes 

Estridor 

E o som gerado pela turbulencia do ar durante a passagem por 
sitio parcialmente obstruido. Pode ser inspiratorio, expirato- 
rio ou bifasico. Essa caracteristica depende da localizagao e do 
tipo de alteragao na arvore respiratoria. E importante diferen- 
cia-lo de outros ruidos respiratorios, como o sibilo e o ronco. A 
sibilancia e um som similar a urn assovio audivel durante a ex- 
piragao e geralmente se deve a doenga pulmonar. 0 ronco e 
principalmente inspiratorio, com timbre mais grave, e, em 
criangas, e tipicamente causado por hiperplasia adenotonsilar. 
0 manejo do estridor so pode ser adequado apos o diagnostico 
preciso de sua causa. 

Laringe infantil 

A laringe da crianga difere da laringe do adulto em diversos as- 
pectos (Tabela 1). A compreensao dessas diferengas e funda¬ 
mental para o entendimento da fisiopatologia da laringomala- 
cia e das outras causas de estridor. A Figura 1 traz uma visao 
endoscopica da laringe infantil. 

A laringe infantil esta mais alta no pescogo, com a cartila- 
gem cricoide no nivel da 4- vertebra cervical (no adulto, encon- 
tra-se entre a 6- e a 7- vertebras cervicais). Por isso, a epiglote 
faz contato com o palato, o que ajuda a explicar a respiragao 
nasal exclusiva durante os primeiros 6 meses de vida e a capa- 
cidade de a crianga alimentar-se (mamar) e respirar ao mesmo 
tempo. A epiglote tende ao formato em omega, com pregas 
ariepigloticas redundantes, que podem obstruir o lumen ja 


comprometido. 0 angulo entre a epiglote e a glote e mais agu- 
do no recem-nascido, predispondo a obstrugao mais rapida. 

Ao nascimento, a laringe tern aproximadamente 1/3 do ta- 
manho que atingira na fase adulta. As cartilagens aritenoides 
e cuneiformes sao relativamente maiores em neonatos e lac¬ 
tentes. 0 diametro da luz da subglote no recem-nascido varia 
entre 5 e 7 mm. Diametro de 4 mm ou menos representa este- 

Tabela 1 Diferengas principals da laringe infantil em 
relagao a do adulto 


Caracteristica 

Lactente 

Adulto 

Posigao da cricoide 

4 a vertebra cervical 

7 a vertebra 
cervical 

Posigao do hioide 

Sobre cartilagem 
tireoidea 

Acima da 

cartilagem 

tireoidea 

Processo vocal 
aritenoide 

1/2 da glote 

1/4 a 1/7 da 
glote 

Cuneiformes 

Proeminentes 

Pouco visiveis 

Epiglote 

Posterior e tubular 

Verticalizada 

Tecido submucoso 
supraglotico 

Frouxo 

Aderido 





Figura 1 Laringe normal de crianga de 12 meses de idade, 
vista em fibronasolaringoscopia. 
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nose, ou seja, o tubo endotraqueal de 3,5 mm deve passar sem 
dificuldades no momento da entubagao de urn recem-nascido 
a termo. A tunica mucosa laringea do recem-nascido e do lac- 
tente e mais frouxa e menos fibrosa que a do adulto, o que au- 
menta o risco de edema e obstrugao durante a manipulagao. 

Urn edema circunferencial de 1 mm dentro da laringe infan- 
til leva a redugao do espago glotico em cerca de 60% (Figura 2). 
Isso pode ocorrer nos casos de edema de mucosa pos-refluxo 
gastroesofagico (RGE) e ser falsamente taxado como “crupe 
recorrente” 1 Essa mudanga e ainda mais dramatica na presen- 
ga de estenose subglotica. 

Avaliagao do estridor 

Apesar de laringomalacia e estenose subglotica serem as cau- 
sas mais frequentes de estridor em lactentes, existem outras 
alteragoes que causam estridor e nao devem ser tratadas com 
base em diagnostic presuntivo. 1 E importante identificar, sob 
visualizagao direta endoscopica, a causa do estridor e as co- 
morbidades e as lesoes sincronicas associadas. 23 A endosco- 
pia e a melhor maneira de fazer o diagnostic especifico e pla- 
nejarotratamento. 4 

Embora, na maior parte das vezes, as alteragoes congenitas 
sejam a causa de estridor em recem-nascidos e lactentes, ele 
pode nao estar presente ao nascimento. E o caso, por exemplo, 
de alguns prematuros. Pela relativa fraqueza da musculatura 
inspiratoria, podem nao conseguir produzir pressao inspirato- 
ria negativa suficiente para gerar vibragao do tecido mucoso. 
Assim, podem apresentar obstrugao sem estridor. Quando o 
estridor ja estiver presente ao nascimento, geralmente as cau- 
sas sao obstrugoes fixas, como membranas laringeas e/ou es¬ 
tenose subglotica congenita. Frequentemente, o estridor apa- 
rece de forma lenta ou como perfodos de exacerbagao 
(alimentagao, choro, decubito), produzindo dispneia, cianose 
ou apneia. 4 

A avaliagao dos pacientes com estridor requer detalhamen- 
to completo do sintoma, como data de inicio, caracteristica, 
intensidade, fatores agravantes e de alfvio, progressao e com- 


Figura 2 A abertura triangular da laringe infantil normal 
tem area aproximada de 14 mm 2 . Quando ocorre 1 mm 
de edema, a area e reduzida para 5 mm 2 , apenas 35% do 
normal. 


plicagoes. 4 ’ 5 0 estridor inspiratorio e caracteristico de lesoes 
extratoracicas e e gerado pelo colapso das estruturas laringeas, 
consequente a pressao negativa criada na caixa toracica pelo 
movimento de inspiragao. A lesao da estenose subglotica, 
mesmo sendo extratoracica, produz estridor bifasico, por nao 
ter sua morfologia modificada pelas pressoes da via aerea. A 
traqueomalacia produz estridor predominantemente expira- 
torio. Excegao ocorre no caso de comprometimento da tra- 
queia intra e extratoracica, quando ha estridor bifasico. 

A coleta da historia deve ser sistematizada para se ter no- 
gao inicial rapida da gravidade do quadro. E util assegurar que 
estridor raramente e emergencia e tranquilizar os pais para ob- 
ter o maximo de informagoes. Deve-se, nessa fase, detalhar 
parametros como gravidade, progressao, presenga de dificul¬ 
dades alimentares, ganho de peso, cianose, comprometimen¬ 
to do sono e, no caso de ja terem sido solicitados, exames de 
imagem. Embora, muitas vezes, os pais superestimem o sin¬ 
toma estridor, a sua impressao subjetiva sobre a gravidade da 
obstrugao deve ser levada em conta. 

A progressao do estridor da pistas importantes. Quadros 
instantaneos ou agudamente progressives geralmente se as- 
sociam a infeegoes ou a corpos estranhos. Quadros graves reci- 
divantes, diagnosticados clinicamente em emergences pedia- 
tricas como “laringite”, podem esconder estenose subglotica e/ 
ou RGE. Progressao mais lenta, mas com gravidade crescente, 
e vista em casos de papilomatose laringea e hemangiomas 
subgloticos. Casos em que ocorrem dificuldades na alimenta¬ 
gao, com ou sem aspiragao, levando a baixo ou nenhum ganho 
de peso, denotam necessidade de intervengao. Cianose respi- 
ratoria deve ser diferenciada de cianose cardiovascular, pois a 
ultima ocorre independentemente da dificuldade respiratoria. 
Cianose respiratoria sempre e sinal de gravidade e de necessi¬ 
dade de intervengao. Tambem a dificuldade respiratoria que 
persiste e atrapalha o sono deve denotar gravidade. Nesse 
caso, existe uma excegao a regra da localizagao da lesao e a 
predominance sintomatica durante sono ou vigilia. A papilo¬ 
matose laringea, ao contrario da maioria de outras causas su- 
pragloticas e gloticas, piora o padrao respiratorio durante o 
sono (Tabela 2). 6 Por fim, casos que se apresentam com exa¬ 
mes de imagem previos mostrando malformagoes pulmona- 
res, cardiacas ou de grandes vasos merecem pronta atengao e 
avaliagao sob anestesia geral. 


Tabela 2 Parametros para caracterizar obstrugao 
respiratoria 6 


Acordado vs. dormindo 

Inspiratorio vs. expiratorio 

Obstrugao que piora no sono 
e faringea (com excegao da 
papilomatose de laringe); 
especialmente tonsilas 
faringeas e palatinas 

Obstrugao inspiratoria e 
extratoracica: as vezes, nasal ou 
faringea; geralmente laringea; 
laringomalacia; paralisia de 
pregas vocais bilateral 

Obstrugao que piora na 
vigilia e laringea, traqueal ou 
bronquica. Exacerbada pelo 
exercicio 

Obstrugao expiratoria e 
intratoracica: imita asma; 
traqueal ou bronquica; traqueo/ 
broncomalacia; anel vascular; 
compressao extrinseca 
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A caracterizagao clinica do sintoma nao e snficiente para o 
diagnostico preciso. 7 Holinger 8 relatou uma serie de 219 pa¬ 
cientes, em que houve 58 diagnostics clinicos erroneos, cor- 
rigidos pela fibronasolaringobroncoscopia. Os principais diag¬ 
nostics erroneos foram asma, crupe e bronquiolite. Por isso, 
exame endoscopico e indispensavel, uma vez que determina a 
causa exata do sintoma, alem de excluir concomitancia de ou- 
tras lesoes na via aerea. Em torno de 30% dos pacientes com 
estridor, referenciados ao otorrino pelo nao especialista, com 
diagnostico presuntivo, apresenta doenga diferente daquela 
para a qual estao sendo tratados. Nenhum outro exame, como 
fluoroscopia, esofagograma baritado ou radiograma lateral de 
pescogo, e tao definitivo e esclarecedor como a endoscopia. 

Dependendo do servigo onde o paciente e avaliado, pode 
variar o tipo de procedimento inicial: nasofibrofaringolaringos- 
copia (NFL) no consultorio versus laringotraqueobroncosco- 
pia no bloco cirurgico. Alguns autores defendem que a NFL em 
consultorio e suficiente e segura para diagnosticar a maioria 
dos pacientes com estridor de caracteristica extratoracica sem 
sinais de gravidade, reservando a broncoscopia para casos em 
que os achados iniciais sao insuficientes para explicar a gravi¬ 
dade do estridor ou para aqueles com historia e apresentagao 
sugestiva de lesao intratoracica. 9 Por outro lado, existem os 
que preferem, ja de imcio, avaliar globalmente a via aerea sob 
anestesia geral. Estes apoiam-se na chance de existir lesao sin- 
cronica na via aerea em ate 30% dos casos, que pode passar 
despercebida a NFL de consultorio. 110 Talvez o que explique 
melhor essa discrepancy seja o tipo de populagao avaliada. 
Pacientes avaliados em consultorio privado ou mesmo em am- 
bulatorio de hospitais publics geralmente sao acometidos por 
formas leves de laringomalacia, sem repercussao sistemica. 
Nesses pacientes, a NFL no proprio consultorio parece ser sufi¬ 
ciente. No entanto, aqueles avaliados em hospitais, sejam pro- 
venientes de enfermarias de pneumologia ou de unidades de 
tratamento intensivo (UTI), representam populagao selecio- 
nada e tendem a ter comorbidades associadas. 10 Nesses casos, 
utiliza-se a laringotraqueobroncoscopia em bloco cirurgico. 

Epidemiologia do estridor 

As incidences relativas das causas de estridor variam muito 
dependendo do local de onde provem os dados. Se for consi- 
derada a experiencia de servigos pediatrics de urgencia, 
muito provavelmente as infecgoes e, dependendo do nivel 
de complexidade do hospital, os corpos estranhos serao as 
causas mais comuns. Em casuisticas de servigos de otorrino- 
laringologia pediatrica situados dentro de hospitais tercia- 
rios, no entanto, os dados serao necessariamente diferentes, 
sendo as malformagoes congenitas da laringe as causas prin- 
cipaisl 14 (Tabela 3). Se forem somadas as anomalias conge¬ 
nitas da laringe com trauma interno da laringe e com infec¬ 
goes (geralmente com comprometimento principal laringeo), 
tem-se em torno de 70% de todas as causas de estridor em 
menores de 30 meses em terreno otorrinolaringologico. 1 Sa- 
lienta-se que a laringomalacia e a mais comum anomalia 
congenita da laringe e a principal causa de estridor nao infec- 
cioso na infancia. 


Tabela 3 Causas de estridor em criangas com 
idade inferior a 30 meses em duas casuisticas 
otorrinolaringologicas 


Alteragao 

Lubianca (n = 125) 

Holinger (n = 219) 

Laringomalacia 

58% 

60% 

Estenose 

subglotica 

19% 

20% 

Paralisia de pregas 
vocais 

12% 

13% 

Outras 

11% 

7% 

Total 

100% 

100% 


Laringomalacia 

0 termo laringomalacia foi introduzido em 1942 e descrevia 
colapso de estruturas supragloticas durante a inspiragao (Fi- 
gura 3). Anteriormente, doengas congenitas da laringe que ge- 
ravam estridor eram descritas conjuntamente como “estridor 
laringeo congenito”. 

A etiologia exata da laringomalacia e desconhecida e conti- 
nua sendo uma area de grande interesse e pesquisa. As teorias 
da etiologia incluem teoria anatomica, cartilaginosa e neurolo- 
gica. A teoria anatomica baseia-se em 3 constatagoes. A pri- 
meira e a existencia de tecido laringeo flacido redundante cau- 
sando estridor. No entanto, existem criangas com achados 
anatomicos tipicos de laringomalacia sem sintomatologia de 
obstrugao respiratoria. A segunda constatagao leva em conta 
que pacientes com laringomalacia apresentam encurtamento 
das pregas ariepigloticas quando comparados a criangas sem a 
doenga, e que a cirurgia de ressecgao dessas pregas corrige a 
alteragao, deixando o aspecto glotico mais semelhante aos ca¬ 
sos normais. Por fim, a terceira e mais antiga propoe imaturi- 
dade do tecido cartilaginoso. Tambem houve a tentativa de as- 
sociar anormalidades intrinsecas do tecido laringeo a 
laringomalacia, porem estudos histologicos de especimes de 
biopsia falharam em demonstrar condropatia ou outras altera- 
goes ultraestruturais, excluindo essa hipotese. 

A teoria neurologica e a mais bem embasada pela literatura 
atual. Reconhece que a laringomalacia possa ser consequencia 
de uma alteragao do sistema de integragao entre nervos perife- 



Figura 3 Imagem tipica do colabamento supraglotico na 
laringomalacia. 
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ricos e nucleos do tronco encefalico responsaveis pela respira- 
gao e patencia da via aerea, levando ao produto final que e a 
diminuigao do tonus laringeo. A medida que a crianga cresce, 
os sintomas provavelmente resolvem secundariamente ao 
amadurecimento dessa inervagao. 0 reflexo adutor laringeo 
(reflexo vagal) e responsavel pela fungao e pelo tonus laringeo. 
Testes sensitivos laringeos em criangas com laringomalacia 
demonstraram que o limiar do esrimulo sensitivo necessario 
para despertar o reflexo e desencadear a resposta motora tfpi- 
ca (adugao das pregas vocais) esta elevado em criangas com 
doenga moderada/grave comparadas aquelas com doenga 
leve. Esses dados explicam tambem a associagao entre larin¬ 
gomalacia e outros disturbios neurologicos. 11 

Epidemiologia 

Conforme ja mencionado, a laringomalacia e a anomalia con¬ 
genita da laringe mais comum. Sua prevalencia na literatura e 
variavel (19,4 a 75%), dependendo dos criterios utilizados no 
estudo e do local de origem dos dados. 12 Meninos sao 2 vezes 
mais afetados que meninas. Geralmente, e uma doenga autoli- 
mitada, mas, em raros casos, pode produzir episodios graves 
de apneia, cor pulmonale e deficiencias de desenvolvimento. 

Quadro clinico e diagnostic*) 

E muito importante para o pediatra diferenciar laringomalacia 
de outras condigoes que causam respiragao ruidosa. Nao e in- 
frequente a confusao diagnostica com traqueomalacia, asma, 
bronquiolite e hiper-reatividade bronquica. Identificar a fase 
do ciclo respiratorio tambem ajuda a determinar o nivel da 
obstrugao. 

A sintomatologia da laringomalacia e caracterizada por es- 
tridor inspiratorio variavel, que se inicia nas primeiras 2 sema- 
nas de vida, geralmente tern seu pico entre a 6- e a 8- semanas 
e resolugao completa entre 18 e 24 meses. 0 diagnostico geral¬ 
mente e feito antes dos 4 meses de vida. 0 estridor pode ocor- 
rer em repouso, mas piora com agitagao, choro e alimentagao. 
0 sintoma tambem e relacionado a posigao da crianga, sendo 
agravado pela posigao supina e aliviado pela pronagao. 0 com- 
prometimento respiratorio na laringomalacia geralmente nao 
e grave e a crianga, na maioria das vezes, nao apresenta ciano- 
se e dispneia. Mais frequentemente, observam-se dificulda- 
des para alimentagao, incluindo regurgitagao, engasgos, tosse 
e mamadas demoradas pelas diversas pausas. Lactentes com 
laringomalacia podem ter dificuldade em coordenar a sequen- 
cia sugar-engolir-respirar, necessaria para a amamentagao, 
como resultado de sua obstrugao respiratoria. A demanda me- 
tabolica aumentada pela incoordenagao respiragao/alimenta- 
gao pode ser grave a ponto de comprometer o ganho ponde- 
roestatural, embora isso nao seja comum. Outros sintomas 
associados menos frequentes, porem preocupantes, sao ta- 
quipneia, retragoes supraesternais e intercostais, cianose, pec¬ 
tus excauatum e apneia obstrutiva. 12 

A laringomalacia tern sido associada a apneia do sono em 
criangas. Nao ha evidences que indiquem a necessidade de 
realizar polissonografia na avaliagao inicial de rotina em todos 
os casos de laringomalacia. Evidences de nivel IV e V emba- 


sam a solicitagao do exame em casos graves para monitorar o 
impacto da laringomalacia no sono, bem como o efeito da su- 
praglotoplastia na qualidade do sono e na sindrome da apneia 
e hipopneia obstrutiva do sono (SAHOS), embora parametros 
clinicos sejam relativamente sensiveis tanto para indicar a ci- 
rurgia quanto para monitorar seus efeitos (desaparecimento 
do estridor, do esforgo respiratorio, retomada do crescimento 
ponderoestatural). Evidences de nivel IV embasam a extra- 
polagao de indicagoes de polissonografia nas adenotonsilecto- 
mias para casos de laringomalacia de aparecimento tardio, 
principalmente nas criangas obesas, com malformagoes cra- 
niofaciais ou com ma resposta ao tratamento cirurgico previo. 6 

A comorbidade mais frequentemente associada com a la¬ 
ringomalacia e o RGE, que esta presente em 65 a 100% das 
criangas com laringomalacia. 13 A obstrugao da via aerea da 
laringomalacia gera pressao negativa intratoracica que facilita 
o refluxo de acido para os tecidos laringofaringeos, levando a 
refluxo laringofaringeo. A mucosa laringea, sensivel a exposi- 
gao acida, torna-se edemaciada. 0 edema supraglotico resulta 
em colapso dos tecidos em diregao a luz e piora dos sintomas 
obstrutivos. Inicia-se, entao, urn ciclo vicioso de obstrugao, 
RGE e piora do edema. 

E dificil determinar o que vem primeiro, se o RGE ou a la¬ 
ringomalacia. Urn estudo comparando indices de RGE em 
criangas no pre e no pos-operatorio de tratamento cirurgico da 
laringomalacia sugere que ha melhora significativa do refluxo 
quando e aliviada a obstrugao da via aerea pela supragloto- 
plastia. 13 Por outro lado, ha tambem evidences demonstrando 
que o tratamento clinico do RGE e eficaz em diminuir os sinto¬ 
mas da laringomalacia. 0 consenso e que o RGE deve ser trata- 
do em todos os pacientes com laringomalacia e sintomas ali- 
mentares. Cabeceira elevada durante a amamentagao e uso de 
mamadeiras que minimizam a aerofagia podem diminuir o 
numero de eventos de refluxo. Nao ha estudos controlados de¬ 
monstrando qual seria o regime de tratamento mais efetivo 
para RGE em pacientes com laringomalacia. Em geral, 
utilizam-se bloqueadores de bomba de hidrogenio ou blo- 
queadores H2 e agentes pro-cineticos. Em criangas com doen¬ 
ga moderada a grave, estudos complementares (esofagograma, 
videofluoroscopia, e pHmetria de 24 horas) podem ser uteis 
para avaliagao de prognostico e manejo. Conforme o resultado 
desses estudos, pode-se optar por tratamento medicamento- 
so complementar ou ate cirurgia de fundoplicatura. 

0 diagnostico pode ser feito no consultorio, por meio de 
NFL, ou, em casos mais graves, no bloco cirurgico, sob aneste- 
sia geral com ventilagao espontanea. A decisao de realizar o 
exame endoscopico em ambulatorio ou em bloco cirurgico de- 
pende das condigoes clinicas do paciente (rapida progressao 
do estridor, cianose, dificuldades alimentares importantes), 
das comorbidades associadas (malformagoes craniofaciais, al- 
teragoes anatomicas e funcionais cardfacas) e da eventual 
desproporgao entre os sintomas do paciente e os achados na 
NFL do consultorio. Quando a endoscopia for realizada sob 
anestesia geral, na medida do possivel, e aconselhavel nao a 
aprofundar, permitindo movimentagao da laringe, ja que o 
diagnostico da laringomalacia e dinamico. 0 examinador pode 
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observar a movimentagao das estruturas laringeas durante a 
respiragao espontanea e diferenciar laringomalacia de outras 
causas de estridor inspiratorio, como paralisia de pregas vo- 
cais. Os achados da endoscopia que caracterizam laringomala¬ 
cia incluem pregas ariepigloticas curtas; cartilagens cuneifor- 
mes exageradamente grandes que sao aspiradas para a luz da 
laringe durante a inspiragao; epiglote tubular exageradamente 
alongada em forma de omega, que se curva sobre si mesma; 
colapso interno das aritenoides; e angulo externo agudo da 
epiglote na entrada laringea. Essas condigoes favorecem o co¬ 
lapso laringeo durante a inspiragao. 12 

Tratamento 

A cirurgia e indicada nos casos de retardo de crescimento, difi- 
culdade importante na alimentagao (com baixo ou nenhum 
ganho ponderoestatural), esforgo respiratorio importante com 
tiragem (algumas vezes com pectus escauatum ), episodios de 
disfungao respiratoria com cianose e necessidade de entuba¬ 
gao. A decisao de operar e individualizada e baseada tambem 
na saude geral da crianga e no seu desenvolvimento. A tecnica 
cirurgica e individualizada de acordo com a alteragao anato- 
mica laringea que o paciente apresenta. Nos casos em que ha 
pregas ariepigloticas curtas, a cirurgia e a sua simples secgao, 
uni ou bilateralmente. No servigo dos autores, realiza-se roti- 
neiramente a secgao bilateral. Ja quando ha redundancia dos 
tecidos laringeos posteriores, a ressecgao desses tecidos, asso- 
ciada geralmente a secgao das pregas ariepigloticas, e suficien- 
te para aliviar o sintoma. Quando, no entanto, o problema e a 
retroprojegao da epiglote, que obstrui a supraglote, a glossoe- 
piglotopexia e o tratamento de escolha. A cirurgia e a supra- 
glotoplastia, termo que designa globalmente a ressecgao das 
pregas ariepigloticas e/ou de porgao lateral da epiglote, alem 
da redundancia mucosa posterior, dependendo do tipo de al¬ 
teragao anatomica presente. 

Qualquer urn dos procedimentos citados pode ser realizado 
com instruments frios ou a laser. Em alguns raros casos, e ne¬ 
cessaria a traqueostomia, na maioria das vezes transitoria. Es- 
tudo recente dos autores, com serie de casos de pacientes sub- 
metidos a tratamento cirurgico para laringomalacia, 
demonstrou eficacia e seguranga da supraglotoplastia em la¬ 
ringomalacia grave, sem relatos de complicagoes, quando rea¬ 
lizado tratamento individualizado com cirurgia minimamente 
invasiva. 14 

E consenso que o RGE deve ser tratado em todos os 
pacientes com laringomalacia e sintomas alimentares. Nao ha 
estudos controlados demonstrando qual seria o regime de tra¬ 
tamento mais efetivo para RGE em pacientes com laringoma¬ 
lacia. Em geral, utilizam-se bloqueadores de bomba de hidro- 
genio ou bloqueadores H2 e agentes pro-cineticos. 

Prognostico 

0 curso clmico e benigno na maioria dos pacientes, e a resolu- 
gao dos sintomas ocorre ate os 18 meses de idade, optando-se, 
sempre que possivel, pelo tratamento conservador. 3 Entretan- 
to, pode haver complicagoes que tornam necessaria a 
intervengao cirurgica, o que ocorre em torno de 10% do total. 


0 sucesso do tratamento cirurgico (supraglotoplastia) e de 
aproximadamente 94%, com uma baixa taxa de complicagoes. 
Cirurgia revisional pode ser necessaria em torno de 20% das 
criangas, e sua necessidade e diretamente influenciada pelo 
numero e tipo de comorbidades apresentadas pelo paciente. 0 
fator prognostico mais importante para o sucesso cirurgico e a 
presenga de comorbidades. Pacientes com malformagoes car- 
diacas, respiratorias e esqueleticas de cabega e pescogo, alem 
daqueles com paralisias e outras alteragoes encefalicas, alcan- 
gam indice maximo de sucesso de 50% e, nao raras vezes, ne- 
cessitam de traqueostomia. 

Desafios 

Quando se trata de laringomalacia, a suspeigao diagnostica e o 
encaminhamento precoce do paciente com estridor ao otorri- 
nolaringologista e o principal desaho na pratica clinica. A 
grande maioria dos casos de estridor tern evolugao favoravel e 
resolugao espontanea. Contudo, o diagnostico precoce da 
laringomalacia permite urn acompanhamento adequado e 
preparo dos pais para uma possivel, ainda que improvavel, in- 
tercorrencia respiratoria. Alem disso, a avaliagao do otorrino- 
laringologista permite o diagnostico diferencial da laringoma¬ 
lacia com outras causas de estridor. 

Diagnostico diferencial do estridor 
na infancia 

Estenose subglotica 

A estenose subglotica caracteriza-se por lumen menor que 4 
mm na regiao da cartilagem cricoide, em criangas a termo. 12 
Embora alguns autores classihquem a estenose subglotica 
como a 3- causa mais comum de estridor em recem-nascidos e 
lactentes, 3 no nosso meio, parece ser a 2- causa mais comum, 
ocorrendo em ate 20,5% dos pacientes (somando-se as conge- 
nitas e as adquiridas). A estenose subglotica e considerada 
congenita na ausencia de entubagao previa ou causa traumati¬ 
ca aparente. As falhas incompletas na recanalizagao da laringe 
na vida embrionaria determinam os seus diversos tipos. 

Nem sempre e facil diferenciar entre forma adquirida e con¬ 
genita, pois, algumas vezes, nao se tern oportunidade de ava- 
liar o estridor antes do manuseio da via aerea por outros pro- 
hssionais para controle da disfungao respiratoria aguda, como 
em casos de entubagao endotraqueal, cricotireoidostomia ou 
traqueostomia de urgencia. 

A sintomatologia (estridor expiratorio ou bifasico) pode 
nao se manifestar ate que haja alguma situagao desencadean- 
te. A maioria dos casos surge apos infecgoes do trato respirato¬ 
rio. A doenga do refluxo gastroesofagico (DRGE) tambem esta 
associada ao desenvolvimento de estenose subglotica. 12 

A suspeita diagnostica e feita pelo quadro clmico. 0 primei- 
ro exame pode ser a NFL flexivel com anestesia topica, que 
tambem exclui atresia de coanas e a estenose da abertura piri- 
forme. Em geral, no entanto, recorre-se a endoscopia rigida 
sob anestesia geral que permite, quando necessario, a corre- 
gao da lesao no mesmo tempo diagnostico (Figura 4). Lesoes 
associadas de via aerea e esofago podem estar presentes em 19 
a 58% das criangas. 
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Figura 4 Videofibronasolaringoscopia em ni'vel de pregas 
vocais demonstrando estenose membranosa na regiao 
subglotica. 


0 tratamento pode ser expectante nos casos menos graves, 
pois a maioria dos pacientes com estenose subglotica congeni¬ 
ta resolve os sintomas com o crescimento. Deve-se realizar 
tratamento clinico intensivo das infecgoes de vias aereas, evi- 
tando-se entubagao/traqueostomia. Alguns autores sugerem 
a simples incisao descompressiva anterior da cartilagem cri- 
coide (“ cricoidsplit ”) antes de se tentar a traqueostomia. 12 As 
indicagoes de traqueostomia sao necessidade de entubagao, 
insucesso de extubagao e nao passagem de broncoscopio de 
3,5 mm durante a avaliagao. 

0 tratamento cirurgico pode envolver dilatagao com balao 
(util nos casos adquiridos de estenoses recentes) ou com dila- 
tadores especificos e laser de dioxido de carbono. 0 manejo 
endoscopico pode ser utilizado, e seu sucesso e inversamente 
proporcional a gravidade da estenose. A reconstrugao laringo- 
traqueal (laringoplastia com enxerto de cartilagem costal, au¬ 
ricular ou tireoidea) pode ser realizada a partir de 1 ano de ida- 
de, mas e preferencialmente retardada ate o 4 Q ano de vida ou 
mais. Ha, no entanto, relato de cirurgia da estenose subglotica 
em criangas prematuras nos primeiros meses de vida em si- 
tuagoes especiais. 

Paralisia de pregas vocais 

As paralisias sao a 3 a anomalia congenita mais comum de la- 
ringe, 1 podendo ser uni ou bilaterais. Em geral, a paralisia bila¬ 
teral e secundaria a malformagao de sistema nervoso central 
(SNC) - a principal e a sindrome de Arnold-Chiari - enquanto 
paralisia unilateral e causada por lesoes perifericas, geralmen- 
te traumaticas (especialmente trauma de parto, mas tambem 
apos procedimentos cardiacos e toracicos). Entre outras cau- 
sas de paralisia de pregas vocais em neonatos, estao hidroce- 
falia, infecgoes, neoplasias, trauma de entubagao, trauma cer¬ 
vical e asfixia. 


As paralisias podem estar associadas a diversas anomalias 
congenitas que devem ser excluidas, como meningomielocele, 
outras paralisias de nervos cranianos, estenose subglotica 
congenita, laringomalacia, malformagoes cardiovasculares e 
tumores de mediastino. E indispensavel avaliar o paciente por 
exame de imagem de SNC, torax e abdome, alem de avaliagao 
clinica neurologica. 

A paralisia unilateral pode ser assintomatica ao nascimen- 
to. A obstrugao respiratoria e minima, com periodos de agra- 
vamento em situagoes de estresse. Pode haver estridor bifasi- 
co, aspiragao e choro rouco ou fraco. Ja a paralisia bilateral 
apresenta-se com insuficiencia respiratoria aguda e estridor 
importante, podendo necessitar de entubagao ou traqueosto¬ 
mia de urgencia. 0 diagnostic de certeza e feito pela NFL com 
a crianga em respiragao espontanea, a fim de que se possa 
comparar a mobilidade das pregas vocais. 

A paralisia unilateral geralmente nao necessita de trata¬ 
mento especifico. 0 acompanhamento clinico e a fonoterapia 
sao geralmente suficientes. Em criangas maiores, existem pro¬ 
cedimentos cirurgicos para melhora da fonagao. 

0 tratamento definitivo da paralisia bilateral deve ser retar- 
dado o maximo possivel (no minimo por 12 meses), porque a 
maioria dos pacientes sem comorbidades associadas melhora 
espontaneamente. A traqueostomia, quando tenha sido ne- 
cessaria, e mantida ate 4 anos de idade, quando se deve avaliar 
a possibilidade de tratamento cirurgico por meio de cordoto- 
mia, aritenoidectomia e outras tecnicas que visam a aumentar 
a luz da laringe. 

Hemangioma de laringe 

Hemangiomas sao os tumores mais comuns na infancia, ocor- 
rendo com maior frequencia em meninas, na proporgao de 2 a 
3:1. Os hemangiomas subgloticos sao relativamente raros, e 
aproximadamente 50% dos pacientes tern associados heman¬ 
giomas cutaneos de cabega e pescogo (Figura 5). 

A sintomatologia inicia-se tipicamente em torno dos 2 me¬ 
ses de vida e e de intensidade crescente. 0 estridor e bifasico, 
piora com choro, esforgo e infecgoes de vias aereas. 0 tumor ti¬ 
picamente apresenta fase de crescimento rapido durante 6 a 
10 meses, depois se torna estacionario ate iniciar fase de lenta 
involugao. Embora a sintomatologia desaparega antes, a reso- 
lugao completa dos hemangiomas ocorre em torno de 70% 
dos casos aos 5 a 7 anos de idade. 1 

Radiograhas de pescogo e torax podem demonstrar urn es- 
treitamento assimetrico da laringe subglotica, que tambem e 
visto na estenose subglotica e na papilomatose laringea. 0 diag¬ 
nostico e feito por endoscopia. Visualiza-se estreitamento assi¬ 
metrico do lumen da subglote e urn tumor compressivel, de su- 
perfifcie lisa e coloragao avermelhada ou vinhosa (ver Figura 5). 

A biopsia geralmente nao e necessaria e, quando realizada, 
pode provocar sangramento de grau variado, que geralmente e 
menos intenso do que o esperado. A tomograha computadori- 
zada (TC) de pescogo e torax e util para avaliar a extensao da 
lesao para mediastino e torax. 

A manutengao de uma via aerea permeavel e anatomica e o 
principal objetivo do tratamento, que deve ser o menos agres- 
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Figura 5 Lesao hemangiomatosa de face e pescogo em 
crianga de 3 meses e videolaringoscopia mostrando o 
hemangioma subglotico em regiao lateral e posterior da 
subglote. 


sivo possivel, ja que a lesao tende a involuir ao longo do tempo. 
Alguns pacientes apresentam disfungao respiratoria significa- 
tiva e necessitam de intervengao nos primeiros meses de vida. 
As opgoes terapeuticas sao variadas, devendo ser adequadas a 
cada caso. 

A traqueostomia e realizada em caso de obstrugao respira¬ 
toria aguda (cuidadosamente, evitando-se o sitio de lesao para 
nao causar sangramentos). 0 tratamento inicial pode ser feito 
com corticoterapia sistemica em doses regressivas, que reduz 
o tamanho do tumor, mas apresenta efeitos adversos. Aplica- 
goes de corticosteroide ou substancia esclerosante intralesio- 
nal tambem sao utilizadas como terapia adjuvante. Em 2009, 
surgiram os primeiros relatos do uso do propranolol via oral 
como tratamento de primeira linha para hemangiomas larin- 
gotraqueais, baseados no sucesso do seu uso em hemangio¬ 
mas cutaneos. 12 Atualmente, o propranolol e alternativa eficaz 
e segura como opgao inicial ou em casos refratarios a outras 
terapias, associados ou nao a corticosteroides. 12 

Vaporizagao com laser de C0 2 e o tratamento ideal para os 
hemangiomas capilares, restritos a regiao lateroposterior da 
subglote, sendo alternativa segura, principalmente se aplica- 
do por via endoscopica. A exerese cirurgica aberta com coloca- 
gao de molde laringeo apresenta como principal desvantagem 
o risco de estenose pos-operatoria. A embolizagao e o uso de 
interferon e agentes quimioterapicos sao opgoes para lesoes 
refratarias ao tratamento convencional e podem ser necessa- 
rios quando ha envolvimento mediastinal ou de outros orgaos. 

Diafragmas e atresia laringea 
Representam uma falha na recanalizagao da laringe durante o 
desenvolvimento pre-natal. Os diafragmas sao membranas de 
espessura variavel que se estendem parcialmente sobre a la¬ 
ringe ou por toda a glote (atresia). A atresia de laringe esta ge- 
ralmente associada a agenesia traqueal e, na maioria dos 
casos, e incompativel com a vida. 12 E vista associagao com mi- 
crodelegoes do cromossomo 22qll (sindrome velocardiofacial) 
em alguns casos. 

Aproximadamente 75% dos diafragmas ocorrem na glote, 
podendo se estender para subglote. Diafragmas supragloticos 
sao extremamente raros. A membrana em geral interliga a 
porgao membranacea das pregas vocais, restringindo seus 
movimentos. 


Os dois principais sintomas dos diafragmas congenitos de 
laringe sao a obstrugao respiratoria e a disfungao vocal. A 
membrana, quando pequena, e geralmente assintomatica, e a 
gravidade da sintomatologia correlaciona-se diretamente com 
a sua extensao. 0 diagnostico e feito por meio da NFL e da la- 
ringoscopia direta sob anestesia geral, que permite palpagao e 
avaliagao da extensao da lesao para subglote (Figura 6). A 
maioria dos diafragmas de maior extensao e fibrosa com borda 
concava posterior, enquanto os restritos as pregas vocais sao 
membranosos. 

0 tratamento e baseado na extensao da lesao e na gravidade 
dos sintomas. Pode incluir secgao do diafragma por via endos¬ 
copica (a frio ou com laser de C0 2 ), laringofissura e dilatagoes 
para prevenir recidiva. Devem-se evitar areas cruentas opostas 
no ato cirurgico, para evitar sinequias e estenoses. Algumas ve- 
zes, utilizam-se os stents de Keel para esse fim, que permane- 
cem in situ por 2 semanas. Aproximadamente 40% dos casos, 
conforme a gravidade do acometimento, acabam necessitando 
de traqueostomia, que em geral nao e definitiva. 12 

Papilomatose laringea 

E o tumor benigno da laringe mais frequente em criangas e 
esta associado a alta morbidade, o que se deve principalmente 
as varias intervengoes a que sao submetidos os pacientes e a 
traqueostomia. Quanto mais precoce e a necessidade de seu 
diagnostico, pior sua evolugao. A media de idade no diagnosti¬ 
co e de 4 anos. Criangas diagnosticadas com idade inferior a 3 
anos tern 3,6 vezes mais chance de se submeter a mais do que 
4 procedimentos cirurgicos por ano e quase 2 vezes mais chan¬ 
ce de ter 2 ou mais sitios anatomicos acometidos do que aque- 
las diagnosticadas apos os 3 anos. Muitos pacientes desenvol- 
vem lesoes traqueais apos a traqueostomia, a qual deve ser 
evitada sempre que possivel. 



Figura 6 Videofibronasolaringoscopia demonstrando 
membrana laringea anterior. 
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Mais prevalente no sexo masculino, tendo incidencia maior 
nos primeiros anos de vida e tendencia a regredir na puberda- 
de, a papilomatose laringea e causada pelo papilomavirus hu- 
mano (HPV) tipo 6 e 11. Ha associagao entre papilomatose la¬ 
ringea e condiloma acuminado materno presente durante o 
parto. A etiologia venerea e reforgada pelo fato de que 90% das 
lesoes genitais sao tambem causadas por HPV 6 ou 11, com se- 
quencia de DNA identica a encontrada nos virus de laringe. 

Os sintomas classicos da papilomatose laringea sao disfo- 
nia e dispneia. 0 estridor e frequente, tendo inicio gradual e 
progressivo por semanas ou meses. A disfungao respiratoria 
aguda e rara pela instalagao lenta da obstrugao de via aerea. 
No entanto, observa-se tendencia atual de acometimento em 
criangas menores, nas quais o pequeno lumen laringeo favore- 
ce a obstrugao aguda. 0 diagnostic e feito com visualizagao 
direta por laringoscopia e biopsia (Figura 7). 

0 papiloma de laringe e uma entidade de dificil tratamento, 
em razao de sua recorrencia e complicagoes, que podem in- 
cluir danos irreversiveis a voz. A remogao endoscopica meca- 
nica, com micropingas, com laser , microdebridador ou eletro- 
cauterio, parece ter indice de sucesso semelhante, embora 
atualmente haja uma tendencia em favor do uso do microde¬ 
bridador. 0 interferon tern sido usado como agente imunomo- 
dulador. Pode ser utilizado como terapia adjuvante, induzin- 
do proteinas efetoras que irao inibir a replicagao viral. Com a 
suspensao do tratamento, no entanto, existe tendencia de re- 
cidiva de lesoes. A infiltragao intralesional do antiviral cidofo- 
vir pode levar a remissao permanente da doenga em alguns 
pacientes, porem, atualmente, seu uso na papilomatose larin¬ 
gea nao esta liberado no Brasil. Resultados promissores tern 
sido obtidos com uso de bevacizumabe, urn agente quimiote- 
rapico antiangiogenese, em casos agressivos de papilomatose. 
No entanto, ainda nao esta bem estabelecida sua seguranga 
para uso pediatrico. A vacina para HPV nos casos de papilo¬ 
matose laringea ja instalada ainda esta sendo estudada, e pa¬ 
rece ser mais uma opgao terapeutica nesses casos. 



Figura 7 Videonasofibrolaringoscopia demonstrando 
papilomatose laringea extensa. 


Consideragoes finais 

Estridor e sintoma e nao diagnostic; ele pode ser inspiratorio, 
expiratorio ou bifasico, conforme sua localizagao e tipo de al- 
teragao na arvore respiratoria. 

Em lactentes, as principais causas de estridor sao altera- 
goes laringeas. Laringomalacia e estenose subglotica sao as 
mais frequentes. 

Mesmo nos casos com diagnostic clinic presuntivo, e im- 
portante identificar, sob visualizagao direta endoscopica, a 
causa do estridor e as comorbidades associadas. Essa e a me- 
lhor maneira de fazer o diagnostic especifico e planejar o tra- 
tamento. 

A avaliagao clinica dos pacientes com estridor requer deta- 
lhamento completo do sintoma. 0 estridor inspiratorio e ca- 
racteristico de lesoes extratoracicas, e o expiratorio e caracte- 
ristico de lesoes intratoracicas. As alteragoes na subglote 
geralmente se apresentam com estridor bifasico. 

A laringomalacia e a anomalia congenita da laringe mais co¬ 
mum. A sintomatologia e caracterizada por estridor, que inicia 
nas primeiras 2 semanas de vida e piora com agitagao, choro e 
alimentagao. 0 curso clinic e benigno na maioria dos pacien¬ 
tes, e a resolugao dos sintomas ocorre ate os 18 meses de idade, 
optando-se quase sempre pelo tratamento conservador. 

A estenose subglotica e a segunda alteragao laringea mais 
comum na infancia e deve ser sempre aventada em pacientes 
com historia de entubagao previa, dificuldades de entubagao 
e/ou com laringites de repetigao. 

Outras causas de estridor sao paralisia de pregas vocais, he¬ 
mangioma de laringe, diafragmas e atresias laringeas e papilo¬ 
matose laringea. A aspiragao de corpo estranho e outra causa 
nao infecciosa importante, que deve ser suspeitada a partir da 
historia e do inicio subito da sintomatologia. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Avaliar e iniciar o processo diagnostico da crianpa com 
estridor. 

• Distinguir laringomalacia de outras causas de estridor. 

• Descartar diagnostics mais graves. 

• Orientar os pais e referir o paciente a outros 
especialistas, segundo a indicagao. 

• Garantir medidas de apoio sempre que necessario. 
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CAPITULO 1 


TABAGISMO PASSIVO 

Joao Paulo Becker Lotufo 


Introdugao 

0 tabagismo passivo e a inalagao da fumaga de derivados do 
tabaco, como cigarro, charuto, cigarrilhas, cachimbo, narguile 
e outros produtores de fumaga, por individuos nao fumantes, 
que convivem com fumantes em ambientes fechados, respi- 
rando as mesmas substancias toxicas que o fumante inala. 0 
tabagismo e considerado uma doenga (CID F17.2) pela Organi- 
zagao Mundial da Saude (OMS) desde 1992.0 tabagismo ativo 
e a primeira causa de morte evitavel no mundo, o alcool e a se- 
gunda e o tabagismo passivo e a terceira. A fumaga do cigarro e 
uma mistura de aproximadamente 4.720 substancias toxicas 
diferentes que se constituem de duas fases fundamentais: a 
gasosa e a particulada. A fase gasosa e composta, entre outros, 
por monoxido de carbono (CO), amonia, cetonas, formaldeido, 
acetaldeido e acrolema. A fase particulada contem nicotina e 
alcatrao. 0 alcatrao e urn composto de mais de 40 substancias 
comprovadamente cancerigenas, formado a partir da combus- 
tao dos derivados do tabaco, entre elas, arsenio, mquel, benzo- 
pireno, cadmio, residuos de agrotoxicos, substancias radioati- 
vas, como o polonio 210, acetona, naftalina e ate fosforo P4/ 
P6, substancias usadas em veneno para matar rato. 1 

0 CO tern afinidade com a hemoglobina (Hb) presente nos 
globulos vermelhos do sangue, que transportam oxigenio para 
todos os orgaos do corpo. A ligagao do CO com a Hb forma o 
composto chamado carboxi-hemoglobina, que dificulta a oxi- 
genagao do sangue, privando alguns orgaos do oxigenio e cau- 
sando doengas como a aterosclerose. 

0 tabagismo passivo pode ocorrer na forma indireta (de 
segunda mao), com a fumaga que sai da ponta do cigarro ou a 
que e expirada pelo fumante ativo, ou de terceira mao, com o 
que e depositado no mobiliario. 2 Fumo de terceira mao (THS) 
refere-se aos componentes do fumo passivo que aderem a su¬ 
perficies interiores e persistem no ambiente. Pouco se sabe so- 
bre os niveis de exposigao e as medidas corretivas possiveis 
para reduzir a exposigao potencial em areas contaminadas. 
Exposigao a nicotina a partir de residuo THS pode ser 6,8 ve- 
zes mais elevada em criangas e 24 vezes superior em adultos. 


Essa exposigao pode ser oral ou dermica, indo para a pele ou 
boca da crianga. 3 

A fumaga que sai da ponta do cigarro e se difunde homoge- 
neamente no ambiente contem em media 3 vezes mais nicoti¬ 
na, 3 vezes mais CO e ate 50 vezes mais substancias cancerige- 
nas do que a fumaga que o fumante inala diretamente. Foram 
estudadas as variaveis sociodemograficas e clinicas em 115 
criangas de 0 a 5 anos. Criangas expostas ao tabagismo apre- 
sentam maior risco de desenvolver otite, sibilancia, rinite e ir- 
ritagao ocular. 4 

Atualmente, o fumo esta cada vez mais concentrado entre 
os mais pobres e menos escolarizados. Consequentemente, 
pode-se dizer que a populagao mais pobre e a que deve softer 
tambem com o tabagismo passivo. 

A divulgagao do tabagismo passivo pelo grupo antitabagico 
do Hospital Universitario da Universidade de Sao Paulo (HU- 
-USP) entre 2002 e 2005 e a percepgao dos maleficios do taba¬ 
gismo passivo pelos funcionarios do HU-USP facilitou a 
implantagao da proibigao do fumo dentro e no entorno do 
Hospital, 4 anos antes da lei de proibigao do fumo em ambien¬ 
te fechado ser implantada em Sao Paulo (2009). 

Diagnosticar o tabagismo como uma doenga ajudou a habi- 
litar a implementagao de programas de tratamento da depen¬ 
dence da nicotina no mundo. Ha crescente preocupagao em 
todo o mundo em relagao as leis de proibigao do fumo em am¬ 
biente fechado. A lei brasileira e mais avangada, pois inclui co- 
berturas externas como “area fechada”. 

Polaska e Koniesko analisaram 12 trabalhos apos o ano 
2000 indicando a eficacia dessas medidas. No mundo, todos 
os trabalhadores hospitalares foram protegidos do tabagismo 
passivo. A redugao de cotinina em amostras biologicas redu- 
ziu-se de 57 a 89% apos a implantagao da Lei Ambiente Livre 
do Cigarro. A diminuigao de nicotina nos locais de trabalho e a 
percepgao disso entre os funcionarios provou a efetividade da 
implantagao da Lei Ambiente Livre do Cigarro. 5 

Comprovou-se a presenga de cotinina urinaria em 23,8% 
das criangas de 0 a 5 anos que frequentaram o pronto-socorro 
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de Pediatria do HU-USP. Cinquenta e um por cento das crian¬ 
gas eram fumantes passivas, e os filhos de maes fnmantes 
apresentaram maiores nfveis de cotinina urinaria, sendo estes 
ainda mais elevados nos filhos de casais nos quais pai e mae 
eram fumantes. 0 fumo e um habito mais comum entre ho- 
mens do que entre mulheres, mas o uso do tabaco pelas mu- 
lheres esta aumentando e comegando cada vez mais cedo. 6 

0 tabagismo passivo agudo ou cronico na infancia pode an- 
teceder os sintomas do tabagismo ativo de pais e avos. A infla- 
magao da mucosa respiratoria dos fumantes passivos na in¬ 
fancia e responsavel pelas infecgoes respiratorias do trato 
inferior, pelo aumento de criangas sibilantes, por asma, tanto 
exacerbagoes quanto casos novos, por otites medias agudas e 
pela rinite que pode anteceder ou ajudar a desencadear a asma. 
Quando relacionado a gestagao, o tabagismo pode desenca¬ 
dear recem-nascidos de baixo peso ou prematuros, alem de 
ser associado a sfndrome da morte subita em lactentes fuman¬ 
tes passivos. Ha ainda dados importantes, como redugao da 
fungao pulmonar no proprio recem-nascido. 7 

Dentro desse enfoque, a prevengao do tabagismo passivo e 
de extrema importancia para a saude dos adultos e das crian¬ 
gas. Diversas leis ao redor do mundo dificultam a possibilida- 
de do tabagismo passivo. Uma delas e a proibigao de se fumar 
em ambientes fechados. Na Inglaterra, profbe-se fumar em 
automoveis em que haja criangas, pois elas seriam tabagistas 
passivas. Em Nova York, profbe-se fumar em pragas e praias, 
pois aqueles que estiverem no entorno do fumante ativo se¬ 
riam tabagistas passivos. 

A melhor maneira de se prevenir o tabagismo passivo, fun¬ 
gao do pediatra e de qualquer medico ou trabalhador da saude, 
e a intervengao ou aconselhamento breve nas consultas medi- 
cas ou de enfermagem, orientando sobre o tabagismo tanto 
ativo quanto passivo. 812 


Aconselhamento breve ou intervengao breve 

Quern faz o aconselhamento ou intervengao breve para taba¬ 
gismo pode faze-lo tambem para as outras drogas lfcitas. Vale 
lembrar que a experimentagao da maconha, que ocorre por 
volta dos 17 anos, esta pouco abaixo da experimentagao do ta¬ 
baco (20% e 25%, respectivamente), e o alcool e a droga mais 
experimentada ate os 17 anos de idade (59%) (Figura 1). 

Aconselhamento breve significa conversar com a famflia 
sobre os riscos de droga lfcita em suas casas. Inicialmente, e 
preciso saber se ha pais fumantes, alcoolatras, usuarios de 
maconha e/ou outras drogas nas famflias. A partir daf, inicia- 
-se a conversa, fornecendo informagoes e aumentando a dis- 
cussao do assunto das drogas na famflia. A presenga dessa dis- 
cussao e a trocas de ideias na famflia foi o unico fator positivo 
na diminuigao da experimentagao de drogas pelos jovens, su- 
perando a presenga de espiritualidade, esportes, atividades 
culturais ou sociais na famflia. 

Durante as consultas habituais, os medicos podem seguir 
uma orientagao padrao com perguntas para abordar os pacien- 
tes sobre a questao de drogas. Alem disso, podem distribuir 
material adequado para a faixa etaria, como os livretos do Dr. 
Barto, projeto implantado no HU-USP e a ser implantado no 
Hospital Darcy Vargas e no Instituto da Crianga em Sao Paulo 
(www.drbarto.com.br). Quanto mais intenso e repetitivo em 
novos aspectos, maior o alcance do aconselhamento ou da 
cessagao da droga em questao. Nos casos de consumo rotinei- 
ro, a intervengao deve ocupar um tempo maior de orientagao. 

Em estudo piloto realizado no HU-USP em Sao Paulo, en¬ 
tre os pacientes atendidos, o alcool preponderou no consumo 
familiar (43,5%), seguido por tabaco (34,5%), maconha 
(27,5%) e crack (11,5%). A presenga de problemas respirato- 
rios nas famflias foi relatada por 64,1% dos entrevistados, sen¬ 
do que 44,5% relataram presenga de asma, 21,7% bronquite, 



Figura 1 Aconselhamento breve nas escolas - experimentagao de drogas em 2015. 
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2,2% enfisema. Apesar de o alcool ser o maior consumo nas fa- 
milias, nao correspondeu aos temas escolhidos pelos residen- 
tes e a distribuigao do material didatico. Os temas que os resi- 
dentes mais resolveram abordar nas orientagoes foram: tabaco 
(34,5%), alcool (31%), maconha (15,5%), crack (8,6%) e ou- 
tros (8,6%). 0 tempo gasto no aconselhamento breve foi em 
torno de 1 a 4 minutos (96,5%), com mediana de 2 minutos 
(34%). A opiniao dos pais e que essa orientagao foi interessan- 
te (100%) e a maioria mostrou-se disposta a conversar nova- 
mente sobre esses temas (98,8%), sendo que a avaliagao (de 0 
a 10) atribuidas pelos pais a esse aconselhamento foram nota 
9 para 9,75% dos casos e 10 para 81,7%. 13 Ou seja, ha uma gran¬ 
de adesao por parte dos pais ao aconselhamento breve sobre 
drogas na consulta pediatrica. Essas orientagoes ocupam pou- 
co tempo e foram bem aceitas pelas farmlias, que gostariam de 
ter novos aconselhamentos em consultas futuras. 0 pediatra 
deve tornar as intervengoes ou aconselhamentos sobre drogas 
uma rotina. 

Em estudo das leis antifumo em diversos paises, como Es- 
tados Unidos, Alemanha e Uruguai, verihcou-se diminuigao 
de doengas cardiacas e pulmonares. Apos 1 ano da Lei Am- 
biente Fechado Livre do Tabaco, observou-se diminuigao de 
15% em hospitalizagoes por ataque cardiaco, 16% em interna- 
goes por acidente vascular cerebral (AVC) e 24% em hospitali¬ 
zagoes por problemas respiratorios, como asma ou doenga 
pulmonar obstrutiva cronica (DPOC). Esses trabalhos apoia- 
ram posigoes fortes da Associagao Americana do Coragao a lu- 
tar por “Legislagoes mais fortes que signihcariam redugoes 
imediatas nos problemas de saude relacionados ao tabagismo, 
o que acontece em decorrencia da diminuigao do fumo passi- 
vo e do numero de pessoas que deixam de fumar por causa 
dessas leis”. 

De todos os paises estudados, hoje o Brasil tern a menor 
porcentagem de homens fumantes: 21,6%. Em segundo lugar 
vem o Reino Unido, com 22,8%, seguido por Estados Unidos, 
com 24%. Nos Estados Unidos, durante o periodo de 1975- 
2000, aproximadamente 795.000 mortes (550.000 homens e 
245.000 mulheres) foram evitadas, como resultado de mu- 
dangas no comportamento de fumar. No entanto, essas mor¬ 
tes representam aproximadamente 30% das mortes por can¬ 
cer de pulmao que, potencialmente, poderiam ter sido 
evitadas durante o periodo de 1975-2000 se o cigarro fosse eli- 
minado completamente. No periodo de 10 anos (1991-2000), 
essa fragao foi aumentada para cerca de 37%. Apesar de urn 
grande impacto de mudanga de comportamento do fumante, 
o esforgo de controle do tabaco ainda e necessario para reduzir 
a carga da doenga. 14 

0 Brasil esta entre os paises com os maiores indices de ex- 
-fumantes, com a menor taxa de homens fumantes em relagao 
ao total da populagao, comparado com outros paises. Segundo 
o levantamento feito entre outubro de 2008 e margo de 2010, 
46,4% dos homens brasileiros e 47,7% das mulheres brasilei- 
ras que disseram que fumavam diariamente no passado tinha 
abandonado a dependencia. 0 numero e o terceiro mais alto, 
atras apenas do Reino Unido (com 57,1% para os homens e 
51,4% para as mulheres) e dos Estados Unidos (48,7% e 


50,5%, respectivamente). Em quarto lugar, o Uruguai tambem 
apresenta urn bom resultado, com 42,8% de homens e 41% de 
mulheres ex-fumantes. A pior situagao e encontrada na China 
(12,6% de homens e 16,8% de mulheres) e na India (12,1% e 
16,2%). 

A luta contra o tabaco e as outras drogas licitas deve conti- 
nuar, e os pediatras podem fazer a diferenga. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar o risco relativo de drogas na familia. 

• Saber fazer o aconselhamento breve sobre a droga 
identificada. 

• Distribuir material adequado em sua intervengao. 

• Repetir, a cada consulta, o aconselhamento breve, 
aprofundando os conhecimentos da familia em relagao 
as drogas. 
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DISTURBIOS 

TRAQUEOBRONQUICOS 


Elenara da Fonseca Andrade Procianoy 
Diego Brandenburg 


Introdugao 

Doengas da traqueia e dos bronquios podem ser congenitas ou 
adquiridas. A anomalia congenita mais comum e a traqueo- 
malacia e, entre as anomalias adquiridas mais comuns, estao 
as lesoes traqueobronquicas secundarias a entubagao tra¬ 
queal, prolongada ou nao. 1 Os avangos no tratamento de crian- 
gas criticamente doentes, seja por prematuridade extrema, 
malformagoes complexas ou outras doengas graves, sao os 
principais determinantes da criagao desse grupo especial de 
pacientes que apresentam lesoes complexas da via aerea. 1 0 
manejo desses pacientes e tambem complexo e exige atendi- 
mento especializado e multidisciplinar. 0 pediatra geral deve 
saber identificar os sinais e os sintomas associados a patologia 
da via aerea e encaminhar esses pacientes para avaliagao. 

As alteragoes traqueobronquicas costumam manifestar-se 
por respiragao ruidosa, seja estridor, ronco ou sibilo. A idade 
do inicio dos sintomas e a gravidade dependem da etiologia, 
da localizagao e da extensao do disturbio traqueobronquico. 
Disturbios congenitos manifestam-se logo ao nascimento ou 
nos primeiros meses de vida. Disturbios que afetam a traqueia 
(centrais) produzem sons ditos homofonicos, ou seja, de aus- 
culta simetrica no torax. Disturbios que causam obstrugao di- 
namica da via aerea extratoracica geram ruidos inspiratorios, 
enquanto os que causam obstrugao dinamica da via aerea 
intratoracica geram ruidos expiratorios. Se a obstrugao for fixa, 
o ruido sera inspiratorio e expiratorio. No caso de obstrugao 
difusa e variavel das vias aereas, como a observada na asma, 
os sibilos serao difusos e polifonicos, ou seja, assimetricos. 
Disturbios que causam obstrugao fixa dos bronquios geram 
ruidos bem localizados e que nao diminuem apos tosse ou 
broncodilatador. 

Apesar de muitas vezes os pacientes apresentarem sinto- 
matologia exuberante, as alteragoes das vias aereas centrais 
sao frequentemente inaparentes ou nao diagnosticadas pela 
radiografia comum de torax. 2 No entanto, essas alteragoes po¬ 
dem mostrar sinais indiretos, como assimetria dos volumes 
pulmonares, aumento do hilo, desvio do mediastino, atelecta- 


sia persistente e hiperinsuflagao localizada. A maioria dos pa¬ 
cientes necessita de endoscopia das vias aereas e/ou tomo- 
grafia computadorizada (TC) para investigagao diagnostica. A 
aquisigao helicoidal das imagens permite a realizagao de re- 
construgoes multiplanares bi ou tridimensionais, que sao es- 
pecialmente uteis na avaliagao da extensao da doenga e no 
planejamento cirurgico. 2 

As doengas traqueobronquicas sao relativamente inco- 
muns. Neste capitulo, serao abordados os disturbios da tra¬ 
queia e dos bronquios mais graves ou mais frequentes em pe- 
diatria. 

Atresia traqueal 

Atresia, agenesia ou aplasia da traqueia e muito rara e muito gra¬ 
ve. 0 defeito consiste de ausencia parcial ou completa da tra¬ 
queia abaixo da laringe. Se o remanescente da traqueia nao esti- 
ver conectado com o trato gastrointestinal via fistula traqueo ou 
broncoesofagica, a situagao sera incompativel com a vida. 

A atresia traqueal pode ser diagnosticada intrautero, e a 
reconstrugao traqueal pode ser realizada por cirurgia fetal. Os 
sinais de atresia traqueal ocorrem imediatamente apos o nas¬ 
cimento: o recem-nascido apresenta disfungao respiratoria 
grave, cianose, nao tern choro audivel e nao consegue ser en- 
tubado e ventilado. 1 

Estenose traqueal congenita 

E uma condigao rara em que urn segmento, frequentemente 
distal, ou toda a extensao da traqueia apresenta aneis cartila- 
ginosos completos ou quase completos, nesse caso, com a por- 
gao membranosa da traqueia muito estreita, causando dimi- 
nuigao do diametro traqueal (Figura 1). 

A gravidade dos sintomas e variavel e depende da localiza¬ 
gao e da extensao da estenose, podendo manifestar-se como 
dificuldade respiratoria neonatal grave, muitas vezes fatal, 
ocasionar sintomas obstrutivos somente durante os exercicios 
ou permanecer assintomatica ate a vida adulta. Geralmente, 
as criangas apresentam estridor, pneumonia ou ambas as ma- 
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Figura 1 Tipos de estenose traqueal congenita. 


nifestagoes nos primeiros meses de vida. Sibilancia, episodios 
de cianose, taquipneia ou tosse tambem podem estar presen- 
tes. 0 sinal mais frequente e o sibilo expiratorio monofonico 
refratario ao broncodilatador, se a estenose estiver localizada 
na porgao intratoracica, ou bifasico, se afetar tanto a porgao 
intratoracica quanto a extratoracica da traqueia. Pacientes 
maiores podem, alem do sibilo, ter pneumonia recorrente. 3 

As estenoses traqueais congenitas estao frequentemente 
associadas a outras malformagoes da arvore traqueobronqui- 
ca. A mais comum, presente em cerca de 50% dos pacientes, e 
a arteria pulmonar esquerda anomala, que se origina da arteria 
pulmonar direita e passa para o lado esquerdo por tras da tra¬ 
queia, ocasionando-lhe algum grau de estreitamento. Outras 
malformagoes observadas sao agenesia ou hipoplasia pulmo¬ 
nar unilateral e bronquios lobares medio e inferior esquerdo 
com origem no bronquio principal. 

TC com reconstrugao tridimensional da via aerea e o melhor 
exame para diagnostic e avaliagao da extensao da estenose e 
da presenga de anormalidades da arteria pulmonar, de ramos 
traqueobronquicos anormais, anormalidades do arco aortico e 
da maioria de outras causas raras de obstrugao traqueal. A 
broncoscopia e reservada para duvida diagnostica ou necessi- 
dade de confirmagao do local e da gravidade da estenose. 

0 manejo tambem depende da gravidade da estenose, va- 
riando desde conduta conservadora, aguardando o crescimen- 
to da crianga e da via aerea, ate dilatagao com balao, ressecgao 
ou reconstrugao do segmento estenotico. 13 

Traqueomalacia e broncomalacia 

A malaria da traqueia e dos bronquios e urn disturbio relativa- 
mente comum, caracterizado pelo aumento do colapso dina- 
mico da traqueia ou bronquio durante a respiragao, resultando 
em obstrugao da via aerea e sintomas clinicos. Colapso dina- 
mico da traqueia extratoracica causa sintomas inspiratorios 
incluindo estridor, aumento da fase inspiratoria da respiragao 
e diminuigao dos volumes pulmonares. Colapso da traqueia 
intratoracica, seja generalizado ou localizado, causa sintomas 
expiratorios incluindo sibilancia, tosse tipo “de cachorro”, au¬ 
mento da fase expiratoria da respiragao, algaponamento de ar 


e diminuigao da remogao da secregao das vias aereas com ten- 
dencia ao acumulo de secregoes e sinais de bronquite ou 
episodios frequentes de infecgao respiratoria. Casos mais gra¬ 
ves podem se manifestar com cianose, dificuldade na alimen- 
tagao, episodios de sufocagao, apneias ou mesmo por dificul¬ 
dade de extubagao, que pode ser observada ainda no perfodo 
neonatal, apos a corregao cirurgica de atresia de esofago. En- 
tretanto, muitas criangas nao apresentam manifestagoes ate 2 
ou 3 meses de idade. 

Na broncomalacia, a apresentagao clinica e semelhante, com 
infecgoes respiratorias recorrentes localizadas, sibilancia expi¬ 
ratoria localizada persistente e ate desconforto respiratorio. 13 

A traqueomalacia pode ser congenita ou adquirida (Figu¬ 
ra 2). A traqueomalacia congenita resulta de anormalidades 
no processo de maturagao da via aerea, com urn aumento da 
relagao entre a porgao muscular e cartilaginosa da traqueia, le- 
vando a fraqueza localizada ou generalizada da parede tra¬ 
queal. A traqueomalacia congenita ocorre em aproximada- 
mente 1:2.100 criangas, sendo o disturbio traqueal congenito 
mais comum. Casos congenitos geralmente associam-se a 
anomalias cardiovasculares, como duplo arco aortico, arteria 
inominada anomala ou sling da arteria pulmonar. Algumas ve- 
zes, a traqueomalacia associa-se a atresia de esofago com fis¬ 
tula traqueoesofagica. Ela tambem pode resultar de uma anor- 
malidade congenita da estrutura cartilaginosa da traqueia 
decorrente de doengas do tecido conjuntivo (condroplasias e 
policondrites). 4 ’ 5 Frequentemente, a traqueomalacia associa¬ 
te a laringo ou broncomalacia. A traqueomalacia adquirida re¬ 
sulta de trauma, compressao extrinseca, lesao por pressao po- 
sitiva na via aerea, infecgao ou inflamagao na traqueia que 
teve urn desenvolvimento normal. Traqueomalacia intratora- 



Figura 2 Tipo de traqueomalacia. Tipo I: notavel alteragao 
da relagao cartilagem/membrana (largura/profundidade) 
e do diarmetro anteroposterior traqueal. Decorre de 
anomalias intrinsecas da cartilagem. Tipo II: e a mais 
frequente; geralmente localizada e congenita, secundaria 
a compressao extrinseca. Pode ser adquirida. Tipo 
III: localizada e pos-traqueostomia ou pos-ventilagao 
prolongada em recem-nascidos. 
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cica adquirida e particularmente comum em prematuros que 
desenvolveram displasia broncopulmonar. 

A broncomalacia congenita decorre da ausencia ou debili- 
dade da cartilagem bronquica e compressao extrinseca da via 
aerea. A forma adquirida pode ser pos-infecciosa ou pos- 
-transplante pulmonar. 

Embora exames de imagem, especialmente a TC, possam 
ajudar a identificar o colapso da traqueia e dos bronquios, a vi- 
sualizagao direta da via aerea por fibrobroncoscopia ou bron- 
coscopia ngida com a crianga sedada, mas em ventilagao 
espontanea, movimentos respiratorios profundos e com a 
posigao da cabega, pescogo e tronco o mais neutra possivel, 
evitando-se a hiperextensao do pescogo, e a melhor opgao 
para diagnostico. Nao existe urn criterio padronizado para es- 
tabelecimento do diagnostico da traqueomalacia por endosco- 
pia; geralmente, redugao da luz traqueal acima de 25% do dia- 
metro e considerada significativa; redugao acima de 50% e 
considerada diagnostica. Na avaliagao dinamica da bronco¬ 
malacia, o estimulo da tosse ou manobras expiratorias devem 
ser executados quando possivel. 4 

0 tratamento da traqueo e da broncomalacia depende da 
etiologia e da gravidade do colapso da via aerea. A traqueoma¬ 
lacia congenita e a broncomalacia frequentemente sao benig- 
nas e autolimitadas, com resolugao espontanea ate os 2 anos 
de idade. Para os pacientes mais sintomaticos, o tratamento 
envolve uso de pressao positiva, traqueostomia ou cirurgia re- 
paradora, conforme a gravidade do caso e a localizagao da ma¬ 
laria. 45 A corregao cirurgica deve ser realizada em criangas 
com ataques obstrutivos com risco de morte, pneumonias re- 
petidas (mais do que 3 episodios em 1 ano) e impossibilidade 
de extubagao. A aortopexia e reconhecida como o procedi- 
mento cirurgico padrao para corregao de traqueomalacia. A 
tragao e a fixagao da aorta junto ao esterno possibilitam maior 
espago no mediastino, tanto que o segmento de traqueia com 
malaria nao e mais comprimido pelo esofago ou pelas estrutu- 
ras vasculares adjacentes. Em criangas cuja aorta ja esta locali- 
zada anteriormente, ou em casos de traqueomalacia de longa 
extensao, a aortopexia nao e suficiente, e o caso deve ser enca- 
minhado para centros com experiencia em cirurgia pediatrica 
de vias aereas. 0 uso de orteses na via aerea ( stents ) deve ser 
considerado; porem, em pediatria, os resultados com o uso de 
stents nao sao animadores. Mais recentemente, tecnicas de 
traqueoplastia tern sido descritas com melhores resultados. 0 
manejo da broncomalacia e semelhante a traqueomalacia, 
sendo a possibilidade de utilizagao de orteses, proteses ou re- 
construgao ainda mais remota. 

Traqueobroncomegalia congenita (sindrome 
de Mounier-Kuhn) 

E uma condigao rara, caracterizada por marcada dilatagao da 
traqueia e dos bronquios principais com brusca transigao para 
vias aereas perifericas de calibre normal. A etiologia e incerta, 
mas parece estar relacionada a defeito congenito do tecido 
conjuntivo, uma vez que existem casos associados a cutis laxa 
em criangas ou sindrome de Ehlers-Danlos em adultos, alem 
de uma possivel forma familiar de padrao recessivo. 1 Atual- 


mente, alguns casos adquiridos tern sido descritos em prema¬ 
turos submetidos a ventilagao e como complicagao de doen- 
gas respiratorias cronicas. A atrofia das fibras elasticas e 
musculares da traqueia e bronquios principais favorece o sur- 
gimento de protuberancias da mucosa traqueal por entre os 
aneis cartilaginosos, formando diverticulos e tornando a pare- 
de traqueal mais colapsavel. 0 colapso da via aerea produz al- 
gaponamento aereo e dificulta o clearance pulmonar, favore- 
cendo as infecgoes respiratorias e levando a formagao de 
bronquiectasias, enfisema e fibrose pulmonar. 

As manifestagoes clinicas da traqueobroncomegalia costu- 
mam ocorrer na via adulta, embora alguns casos tenham sido 
relatados em criangas. 0 diagnostico e realizado pela medida 
do diametro traqueal feita via TC de torax, que se encontra au- 
mentado (cerca de 3 vezes o desvio-padrao ou maior ou igual a 
largura do corpo vertebral). Nao existe urn tratamento especi- 
fico. 6 

Fistula traqueoesofagica 

Fistula traqueoesofagica (FTE) e uma anomalia congenita do 
trato respiratorio comum, com uma incidencia de aproxima- 
damente 1:3.500 recem-nascidos vivos. A FTE tipicamente 
ocorre com atresia de esofago. A fistula decorre de urn defeito 
na septagao lateral do intestino primitivo em esofago e tra¬ 
queia. Os seguintes tipos descritos sao: 

• tipo A: atresia de esofago isolada; 

• tipo B: atresia de esofago com FTE proximal (1% dos casos); 

• tipo C: atresia do esofago com FTE distal (85% dos casos); 

• tipo D: atresia de esofago com FTE proximal e distal (3% dos 
casos); 

• tipo E: FTE sem atresia de esofago ou fistula em H (4% dos 
casos). 

A FTE esta associada a gestagao gemelar de primigestas idosas, 
baixo peso ao nascimento, outras malformagoes (cerca de 
50% dos casos), frequentemente como parte das sindromes 
de Vacterl ou Charge, e, especialmente, com cardiopatia con¬ 
genita ou defeitos geniturinarios. 

Os sintomas da FTE dependem da presenga ou nao de atre¬ 
sia de esofago associada. Durante a gestagao, a presenga de 
polidramnio pode alertar para presenga de atresia de esofago, 
a qual esta associada a atresia de esofago isolada em 85% dos 
casos e a atresia de esofago com FTE em 32% dos casos. Pa¬ 
cientes com atresia de esofago tornam-se sintomaticos logo 
apos o nascimento: apresentam quantidade excessiva de sali- 
vagao espumosa e aerada, babam, nao conseguem deglutir e 
parecem estar se asfixiando, com dificuldade respiratoria e 
cianose. A presenga da FTE entre a traqueia e o esofago distal 
(tipo C) leva a distensao gastrica e possibilidade de pneumo¬ 
nia aspirativa em razao do refluxo de conteudo gastrico para 
os pulmoes atraves da FTE. Pacientes com FTE isolada em H 
(tipo E) apresentam sintomas conforme o tamanho do defeito; 
se for grande, podem apresentar tosse e asfixia associadas a 
alimentagao desde o periodo neonatal; se for pequeno, podem 
apresentar sintomas mais tardios, como tosse cronica e pneu¬ 
monias de repetigao. Ocasionalmente, a FTE so e diagnostica- 
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da na vida adulta, durante a investigagao de alteragoes pulmo- 
nares cronicas, como bronquiectasias. 

0 diagnostico de FTE associada a atresia de esofago fica fa- 
cilitado pela presenga de ar no estomago, vista na radiografia. 
0 diagnostico de FTE isolada e mais dificil; o trajeto fistuloso 
deve ser demonstrado por exames de imagem com contraste 
hidrossoluvel ou por endoscopia esofagica e broncoscopia. 
Pela broncoscopia, pode-se visualizar o orificio da fistula ou 
pode-se injetar uma pequena quantidade de azul de metileno, 
que pode ser visualizado posteriormente no esofago. 

0 tratamento consiste da ligadura cirurgica da fistula. Na 
FTE isolada, a abordagem cirurgica comum e a cervical; se 
houver atresia de esofago associada, utiliza-se a toracotomia 
direita com anastomose primaria dos segmentos esofagicos, 
caso a distancia entre os segmentos permita. 1,5,6 

Bronquio traqueal 

Representa 80% do total de variantes anatomicas da arvore 
bronquica. Ocorre sempre do lado direito e representa o bron¬ 
quio do lobo superior direito. Geralmente, emerge da parede 
lateral da traqueia a cerca de 2 cm acima da carena traqueal, a 
qual se bifurca posteriormente em bronquio intermediary e 
bronquio principal esquerdo. Algumas vezes, o bronquio tra¬ 
queal associa-se a outros disturbios congenitos, como anoma- 
lias das costelas ou vertebras, tetralogia de Fallot ou sindro- 
mes como Down, Klippel-Feil, Vater e outras. 1 ’ 5 Pode ser urn 
achado endoscopico ocasional ou pode estar associado a 
pneumonias de repetigao ou atelectasia recorrente no lobo su¬ 
perior direito. 

Compressao vascular da traqueia 

A compressao vascular da via aerea nao e incomum, mas a 
maioria das criangas e assintomatica ou minimamente sinto- 
matica. 1 A compressao geralmente e causada por anomalias 
congenitas da configuragao dos grandes vasos (arco aortico e 
arteria pulmonar) ou por aumento dos vasos estruturalmente 
normais 7 (Tabela 1). A compressao vascular da traqueia mais 
comum e a compressao pela arteria inominada, seguida por 
duplo arco aortico e sling da arteria pulmonar. Sao comumen- 
te chamadas de anel vascular, por envolverem a via aerea e o 
esofago (nesse caso, os aneis sao completos, como o duplo 
arco aortico e o arco aortico a direita, com persistence do duc- 
to arterioso), embora nem todas as anomalias dos grandes va¬ 
sos sejam caracterizadas por urn anel vascular (aneis incom- 
pletos, como a arteria subclavia direita anomala e anel de 
arteria pulmonar). 8 

Os sintomas de apresentagao do anel vascular sao variaveis, 
incluindo disfagia, infecgoes respiratorias recorrentes, estri- 
dor, tosse, sibilancia, disfungao respiratoria aguda e apneia, 
que costumam surgir ou piorar durante as mamadas ou com 
agitagao. Algumas criangas necessitam de suporte ventilatorio 
e algumas podem se tornar ventilatorio-dependentes mesmo 
apos corregao cirurgica. 7 E frequente as criangas serem erro- 
neamente diagnosticadas como portadoras de asma de dificil 
controle. A maioria das criangas apresenta sintomas de initio 


Tabela 1 Causas de compressao vascular da via aerea em 
criangas 

Anomalias da aorta 
duplo arco aortico 

arco aortico interrompido (apos reparo cirurgico) 

arco aortico do lado direito 

com arteria subclavia esquerda aberrante 

com ramificagao em imagem de espelho e ligamento 
arterioso direito 

arco aortico esquerdo 

com arteria subclavia direita aberrante e ligamento 
arterioso direito 

aorta descendente a direita e ligamento arterioso direito 
arco aortico cervical 

Sindrome da ausencia da valvula pulmonar 

Arteria pulmonar esquerda aberrante (sling da arteria pulmonar) 
Doenga cardiovascular adquirida 
cardiomiopatia dilatada 
aneurisma da aorta ou ductus arteriosus 
Fonte: extrai'da de McLaren et al., 2008. 7 

logo apos o nascimento, porem, em cerca de 60% dos casos, o 
diagnostico e definido em torno de 1 ano de idade. 8 

0 diagnostico de compressao da via aerea e mais bem estabe- 
lecido pela broncoscopia rigida e/ou flexivel. Exames de imagem, 
incluindo TC de alta resolugao com contraste e reconstrugao tri¬ 
dimensional, ressonancia magnetica (RM), ecocardiografia e, 
eventualmente, arteriografia, sao necessarios para melhor avalia- 
gao da vasculatura intratoracica e planejamento cirurgico. 

0 tratamento cirurgico e reservado para compressao vascu¬ 
lar sintomatica e varia conforme a patologia. Deve-se conside- 
rar a alta incidencia de aneis traqueais completos associados a 
sling da arteria pulmonar e a presenga de traqueomalacia loca- 
lizada no local da compressao. Embora o alivio da compressao 
vascular melhore a via aerea, e necessario urn tempo para sua 
normalizagao. Frequentemente, essas criangas necessitam de 
traqueostomia ate estabilizagao. 

Atresia e estenose bronquica 

A atresia bronquica e a interrupgao da comunicagao bronquica, 
e a estenose e urn estreitamento bronquico localizado. Ambos 
manifestam-se por hiperinsuflagao localizada na radiografia 
de torax, frequentemente como achado ocasional. Na esteno¬ 
se bronquica, infecgoes distais e sibilancia localizada nao re- 
versivel com broncodilatador sao manifestagoes frequentes. 0 
diagnostico geralmente e feito por fibrobroncoscopia, poden- 
do ser limitado pelo calibre da via aerea e diametro do endos¬ 
copico. Lesoes mais perifericas podem ser diagnosticadas por 
estudo tomografico. 0 manejo e de suporte, com antibiotico- 
terapia precoce na suspeita de infecgoes. Fisioterapia e discu- 
tivel. 0 tratamento cirurgico por lobectomia ou segmentecto- 
mia esta indicado nas infecgoes graves ou recorrentes e na 
hiperinsuflagao com compressao adjacente. 910 
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Obstrugao bronquica 

As obstrugoes extrinsecas ou compressoes resultam frequen- 
temente de uma anomalia vascular (ver Tabela 1), malforma- 
goes cisticas, como o cisto broncogenico, ou adenomegalias 
com ou sem fistula. Obstrugoes bronquicas intrinsecas podem 
ser decorrentes de impactagao de secregao em doengas supu- 
rativas, como fibrose cistica, asma hipersecretora ou bronqui- 
te plastica. Outras causas, como hamartomas, plasmocitomas 
e outros tumores endobronquicos, felizmente sao raros em 
pediatria. 

Essas alteragoes tipicamente se apresentam com infecgoes 
recorrentes distais a obstrugao, sibilancia localizada ou atelec- 
tasias. 0 diagnostico geralmente e feito por fibrobroncoscopia 
e complementado por metodos de imagem de alta resolugao. 
A fibrobroncoscopia ainda possibilita a realizagao de biopsia, 
lavado e escovado bronquico ou eventuais procedimentos te- 
rapeuticos de desimpactagao ou lavado. 0 tratamento cirurgi¬ 
co, quando indicado, e geralmente curativo e evita a recorren- 
cia dos sintomas. * 1 2 3 4 5 6 7 8 

Cisto broncogenico 

Apesar de relativamente raros, os cistos broncogenicos repre- 
sentam a forma mais comum de lesao cistica do mediastino. 
Os cistos broncogenicos resultam do desenvolvimento em- 
brionario anomalo do intestino no l e trimestre de gestagao. 
Geralmente sao unicos, mas podem ser multiplos e costumam 
ser preenchidos por fluido ou muco. Podem estar localizados 
ao longo de toda arvore bronquica, peri-hilares ou intraparen- 
quimatosos, com predilegao pela regiao pericarinal. Estao 
geralmente justapostos a arvore bronquica, mas nao se comu- 
nicam com ela. Cistos broncogenicos tambem podem ser en- 
contrados em outras localizagoes, como septo interatrial, pes- 
cogo, abdome e espago retroperitoneal. 9 10 

Em lactentes e criangas menores, os cistos broncogenicos 
podem se apresentar com tosse, sibilancia e ate desconforto 
respiratorio, especialmente quando ha compressao importan- 
te de estruturas adjacentes, sobretudo nos cistos subcarinais. 
Criangas maiores podem apresentar infecgoes respiratorias re¬ 
correntes. No entanto, a maioria dos lactentes e criangas e as- 
sintomatica, e as lesoes cisticas podem ser ocasionalmente 
diagnosticadas na radiografia de torax ou na investigagao de 
sintomas gastrointestinais ou cardiologicos. A popularizagao 
da ecografia fetal, aliada a maior qualidade tecnica dos equipa- 
mentos, permitiu o diagnostico precoce de varias lesoes cisti¬ 
cas toracicas no feto, possibilitando inclusive o tratamento ci¬ 
rurgico precoce em determinados casos. Radiografias de torax 
em dois pianos ou com esofago contrastado podem ser sufi- 
cientes para o diagnostico. A TC de torax e a RM descrevem 
melhor o tipo, a localizagao, o efeito de massa e a eventual vas- 
cularizagao anomala para o planejamento cirurgico. 9 A fibro¬ 
broncoscopia auxilia no diagnostico e na avaliagao do grau de 
obstrugao da via aerea. 


0 tratamento cirurgico e recomendado em todos os casos 
sintomaticos, sendo preferivel via toracoscopia. A pungao ou 
a aspiragao dos cistos deve ser considerada como urn paliativo 
ou solugao temporaria, sendo reservadas a casos sintomaticos 
que nao tern condigoes cirurgicas. Em recem-nascidos assin- 
tomaticos, as intervengoes cirurgicas, se indicadas, devem ser 
realizadas entre 3 e 6 meses de vida, para permitir o desenvol¬ 
vimento pulmonar. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Ter conhecimento de que as alteragoes 
traqueobronquicas costumam manifestar-se por 
respiragao ruidosa, seja estridor, ronco ou sibilo. 

• Saber que a malacia da traqueia e dos bronquios e um 
disturbio relativamente comum, caracterizado pelo 
aumento do colapso dinamico da traqueia ou bronquio 
durante a respiragao, resultando em obstrugao da via 
aerea e sintomas clfnicos. 

• Saber que a compressao vascular da via aerea nao e 
incomum, mas a maioria das criangas e assintomatica 
ou minimamente sintomatica. 
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Introdupao 

Trata-se de doenga que leva a morbidade elevada, prejufzo im- 
portante para a qualidade de vida e representa um pesado far- 
do para o paciente e seus familiares, especialmente em paises 
em desenvolvimento. Tem sido considerada como “doenga 
orfa” pela percepgao de ser rara em paises desenvolvidos e 
mais frequente em paises em desenvolvimento, provavelmen- 
te em razao das condigoes socioeconomicas que predispoem a 
numero maior de infecgoes respiratorias, dificuldade de aces- 
so ao tratamento precoce e adequado, presenga de ambiente 
com irritantes das vias aereas, falhas nas taxas de imunizagao 
e deficiencias nutricionais. 

Com os avangos da tomografia computadorizada (TC), as 
bronquiectasias estao sendo cada vez mais diagnosticadas em 
paises desenvolvidos. Entretanto, permanece o seu carater de 
“doenga orfa” e, em uma era de relativa pletora de diretrizes, 
apenas duas publicagoes recentes buscaram sistematizar o 
manejo das bronquiectasias em criangas e adultos. 1 ’ 2 

E, pois, imperativa a necessidade de projetos de pesquisa 
de colaboragao interinstitucional (nacional e internacional) 
na busca de um conhecimento aprofundado da fisiopatologia 
que propiciara, por sua vez, o desenvolvimento de regimes te- 
rapeuticos apropriados para essa heterogenea enfermidade 
que nao poupa nenhuma faixa etaria. Os conhecimentos ora 
disponiveis levam a crer que a prevengao, o diagnostic preco¬ 
ce e o tratamento adequado contribuiriam para a redugao dos 
danos psicossociais com ela relacionados. 

Nesse contexto, cabe ao pediatra um papel estrategico, so- 
bretudo no que se refere a precocidade do diagnostic, pois ele 
atua, frequentemente, no cenario em que os pacientes sao vis- 
tos pela primeira vez. 

Definigao 

Bronquiectasias foram observadas em 1808 por Jean-Bruno 
Cayol e descritas pela primeira vez ha cerca de dois seculos 
(1819) por Rene Laennec, o inventor do estetoscopio. Consti- 
tuem basicamente alteragoes estruturais da arvore bronquica 


(do grego, bronchus , bronquio, eektasis , dilatagao), caracteri- 
zadas pela dilatagao anormal e distorgao da arquitetura dos 
bronquios, ao longo da sua segmentagao, na maioria das vezes 
de carater permanente, de etiologia variavel, que leva a doen¬ 
ga pulmonar obstrutiva cronica (DPOC) restritiva ou mista. 

Etiologia e classificagao 

Prevalece ate hoje a classica subdivisao em bronquiectasias as- 
sociadas ou nao a fibrose cistica (FC), que tem papel fundamen¬ 
tal no raciocinio clinico, no diagnostic diferencial e no trata¬ 
mento. Alem da FC, um elenco de enfermidades, lideradas 
pelas infecgoes do trato respiratorio inferior (ITRI), propiciam o 
seu desenvolvimento. Representam, em ultima instancia, se- 
quelas de afecgoes diversas, ocorridas nos primeiros anos de 
vida, principalmente processos infecciosos, por exemplo, bron- 
quiolite viral aguda por adenovirus e ITRI pelo virus da influen¬ 
za. Houve progressiva redugao do papel do virus do sarampo, da 
Bordetella pertussis e do M. tuberculosis com a vacinagao especf- 
fica, o que deve ser traduzido para a necessidade de manuten- 
gao de elevadas taxas de cobertura vacinal para essas condigoes. 

A Tabela 1 reune as principals enfermidades que contri- 
buem para a instalagao, o desenvolvimento e a progressao das 
bronquiectasias. 0 reconhecimento das causas mais comuns e 
importante, pois a pratica clfnica revela inaceitavel retardo en- 
tre o infcio dos sintomas e o diagnostic. 0 diagnostic etiologi- 
co frequentemente implica mudangas de tratamento e melhor 
prognostic, entretanto, em numero nao desprezfvel de casos, 
nao se consegue estabelecer a etiologia com precisao. Nesse ul¬ 
timo caso, a literatura tende a denomina-las “idiopaticas”. 

E possfvel que os quadros pos-infecciosos, aspirativos, com 
comprometimento da imunidade e a discinesia ciliar respon- 
dam, juntos, por cerca da metade das situagoes em que foi 
possfvel identificar a etiologia. 3 

Epidemiologia 

A prevalencia de bronquiectasias tem mtima relagao com a in¬ 
cidence e a prevalencia de FC, com a frequence das infecgoes 
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Tabela 1 Principals causas de bronquiectasias 


1. Fibrose cfstica 

2. 

Infeegao do trato respiratorio inferior (virus e bacterias) 

3. 

Imunodeficiencias primarias ou adquiridas 

4. 

Doengas aspirativas (disturbios da deglutigao, refluxo 
gastroesofagico, fistula traqueoesofagica, aspiragao e 
retengao prolongada de corpo estranho nas vias aereas) 

5. 

Malformagoes congenitas bronquicas, pulmonares e 
vasculares (“enfisema lobar”, broncomalacia grave, anel 
vascular) 

6. 

Discinesia ciliar primaria 


do trato respiratorio, condigoes socioeconomicas e de acesso 
aos servigos de saude desfavoraveis e ao diagnostic tardio de 
condigoes predisponentes. As bronquiectasias nao associadas 
a FC (BNAFC) apresentam-se com maior frequencia e gravida- 
de em populagoes de baixa renda em que o atraso diagnostic 
tende a ser mais comum. 

Na Nova Zelandia, Al Subie e Fitzgerald observaram preva¬ 
lence de BNAFC igual a 4/100.000 criangas. Em populagoes 
de rise, como aborigenes australianos e habitantes de ilhas 
da regiao Asia-Pacifico, a prevalence alcangou patamares que 
variaram de 20 a 1.470/100.000 criangas. 4 

Fisiopatogenia e anatomopatologia 

O processo inflamatorio desencadeado por quadros infeccio- 
sos previos pode levar a urn circulo vicioso de fenomenos, 
como obstrugao bronquica, redugao do clearance mucociliar, 
produgao excessiva e estase de secregoes que comprometem a 
estrutura anatomica das paredes bronquicas, tornando-as 
mais espessas e levando a inflamagao cronica e, por fim, a di- 
latagao, a perda da integridade estrutural e a destruigao bron- 
quica. Essa ultima tern relagao direta com a intensidade e a 
duragao do insulto original que, quando de menor monta, 
concorre para a instalagao de dilatagoes cilindricas (dilatagao 
uniforme), as vezes reversiveis, ou saculares/cisticas ou vari- 
cosas, geralmente irreversiveis. Podem ter carater difuso, uni 
ou bilateral (sugerindo doenga subjacente sistemica ou que 
envolve ambos os pulmoes) ou estar localizadas em urn deter- 
minado lobo ou segmento pulmonar (sugerindo, por exemplo, 
a presenga de condigoes que levam a adenomegalia peri-hilar 
importante e persistente, malformagao congenita ou corpo es- 
tranho retido nas vias aereas e ate mesmo as suas complica- 
goes em longo prazo, caso tenham sido retirados tardiamente). 

Refletem, assim, o resultado final de uma variedade de pro- 
cessos fisiopatologicos que tornam as paredes bronquicas en- 
fraquecidas, cronicamente inflamadas e com produgao exces¬ 
siva, retengao de secregoes, infeegao bacteriana secundaria e 
supuragao pulmonar (Figura 1). A evolugao e imprevisivel, 
pois depende da doenga subjacente, da precocidade do diag¬ 
nostic, do tratamento apropriado e da adesao a ele. 

Quadro clinico 

Constitui desafio diagnostic peculiar para o clinico, pois as 
anormalidades obtidas tanto a anamnese quanto ao exame fisi- 
co assemelham-se a qualquer uma das pneumopatias cronicas. 



Figura 1 Ressecgao pulmonar em caso de fibrose 
cfstica. Observar o carater gravissimo e irreversfvel das 
bronquiectasias varicosas e saculares, com intensa 
supuragao pulmonar. Esse aspecto macroscopico 
nao e exclusivo da fibrose cfstica, pois e comum em 
bronquiectasias em estagio avangado, independentemente 
da etiologia. 

O sintoma mais comum que leva a suspeita clinica e a tosse 
cronica e persistente (por mais de 8 a 12 semanas), geralmente 
produtiva, presente em 80 a 90% das criangas com bronquiec¬ 
tasias. Tende a predominar pela manha, apos a crianga se le- 
vantar, caracteristica semiologica denominada u toilette bron- 
quica”. Entre as criangas capazes de expectorar (geralmente a 
partir dos 5 a 7 anos de idade), 60 a 70% delas apresentam ex- 
pectoragao mucopurulenta, ou seja, a ausencia dessa altera- 
gao em pre-escolares nao afasta o diagnostic. 

Alguns pacientes apresentam exacerbagoes episodicas de 
origem infecciosa, caracterizadas por aumento da frequencia e 
da intensidade da tosse e da produgao de expectoragao, que 
podem estar associadas a febre, toracica, dispneia e elevagao 
de proteina C reativa. 5 

A hemoptise, causada por erosao do tecido das vias respirato- 
rias inflamadas adjacente aos vasos pulmonares, ocorre em me- 
nos de 10% dos pacientes, mesmo durante essas exacerbagoes. 

Deficit ponderoestatural, dispneia, baixa tolerancia ao 
exercicio e hipocratismo digital sao incomuns nas fases ini- 
ciais de bronquiectasias, mas tendem a se desenvolver com a 
progressao da doenga. Crepitagoes persistentes, localizadas 
ou difusas, mesmo apos o correto tratamento dos episodios de 
exacerbagao infecciosa ou pneumonias de repetigao (compro- 
vadas radiologicamente), tambem constituem sinais de sus¬ 
peita ao exame fisico. 

Podem estar associadas a condigoes que levam a aspiragao 
de material exogeno ao trato respiratorio, a saber, aspiragao de 
secregoes do sistema digestivo (saliva, conteudo gastric), 
como ocorre nos disturbios de deglutigao em geral (associados 
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ou nao a quadros neurologicos) e disturbios esofagicos funcio- 
nais ou estruturais ou ainda de corpos estranhos, especial- 
mente se eles nao forem removidos em tempo habil. Em ou- 
tras palavras, a anamnese deve, necessariamente, contemplar 
ainda questoes dirigidas para essas condigoes, como disfagia, 
“engasgo” e deficits neuropsicomotores. 

A presenga de consanguinidade e historia familiar de 
bronquiectasia em parentes de l e grau apontam para a possi- 
bilidade de doengas geneticas, como FC, imunodeficiencia 
congenita e discinesia ciliar. 

Cabe ressaltar que a maior extensao das bronquiectasias 
nao leva, obrigatoriamente, a uma expressao clinica mais grave. 

Diagnostico 

A subdivisao das bronquiectasias em dois eixos (associadas ou 
nao associadas a FC), orienta para a primazia da dosagem de 
cloretos no suor como urn dos exames de primeira linha. Con- 


siderando que a triagem neonatal para FC tern ate 3 a 5% de 
resultados falso-negativos, o teste do suor (ver Capitulo 2 - Fi¬ 
brose Cistica) deve ser realizado mesmo naquelas criangas 
triadas no periodo neonatal. 

A radiografia simples de torax deve ser solicitada na primei¬ 
ra consulta de todas as criangas que apresentem quadro clini- 
co sugestivo de bronquiectasia, embora sua sensibilidade e es- 
pecificidade sejam reduzidas para lesoes em estagio inicial. 
Ao longo do acompanhamento, deve ser repetida apenas se 
houver indicagao clinica. 2 

0 estudo radiologico pode evidenciar resolugao incompleta 
de imagens determinadas por episodio previo de ITRI. Dessa 
forma, e essencial que sejam avaliadas todas as radiografias 
anteriores que porventura tenham sido feitas, com vistas a ob- 
tengao de urn diagnostico presuntivo de bronquiectasias, mui- 
to especialmente se as imagens tiverem topografia e padrao 
semelhantes. 



Figura 2 Bronquiectasias secundarias a bronquiolite obliterante pos-infecciosa. 



Figura 3 Bronquiectasias secundarias a aspiragao de corpo estranho de natureza organica (amendoim) removido 
tardiamente. 
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Figura 4 Bronquiectasias difusas nos lobos inferiores. 
Observar espessamento difuso de paredes bronquicas. 
Atelectasia em lobo inferior esquerdo com bronquiectasias 
de permeio em paciente com agamaglobulinemia 
congenita. Encaminhado aos 9 anos de idade com 
diagnostico de “asma e pneumonias de repetigao”. IMC 
= 10,9 (escore Z = -4,35), VEF1, VEF1/CVF, CVF e FEF 25 . 75% 
iguais a 24%, 36%, 29% e 20% dos valores previstos, 
respectivamente; nao houve variagao significativa apos 
broncodilatador. Pais consanguineos e um irmao falecido 
com pneumonia. 


A tomografia computadorizada de torax de alta resolugao 
(TCAR) constitui o exame de escolha para se detectar a exis¬ 
tence ou nao de bronquiectasias. Para interpretagao mais 
acurada, a TCAR deve ser realizada com o paciente clinica- 
mente estavel, ou seja, longe de episodios de exacerbagao cri- 
teriosamente tratados. 


As anormalidades tomograficas geralmente nao corres¬ 
pondent a doenga subjacente, mas fornecem o diagnostico 
anatomico definitivo quando revelam em um ou ambos os 
pulmoes: 

• dilatagao da parede e da luz bronquial (o diametro interno e 
maior que aquele da arteria pulmonar adjacente, conjunto 
que compoe o chamado de “sinal do anel de sinete”); 

• bronquios visiveis na periferia dos campos pulmonares 
(quando distam 1 cm ou menos da superficie pleural); 

• dilatagoes cilindricas (quando ha desaparecimento da redu- 
gao progressiva habitual do calibre a medida que se avanga 
para a porgao mais distal da arvore bronquica), sacular ou cis- 
tica (que denotam quadros mais avangados). 

Outros achados sugestivos de bronquiectasia compreendem 
constrigoes irregulares e impactagoes mucoides. Atelectasias 
(o enfraquecimento da parede bronquica torna-a facilmente 
colapsavel), hiperinsuflagao, fibrose, broncocele e hipertrofia 
da vasculatura bronquica sao alteragoes associadas a presenga 
de bronquiectasias (Figuras 5 a 7). Como mencionado para 
radiografia simples do torax, a TCAR so deve ser repetida em 
caso de necessidade clinica e de acordo com as recomenda- 
goes de baixa irradiagao (tecnica conhecida pela expressao 
“As Low As Reasonably Achievable ” e pela sigla ALARA). 2 ’ 6 

Imagens adquiridas em inspiragao e expiragao forgadas de- 
vem ser rotineiramente solicitadas para descartar ou confir- 
mar bronquiolite obliterante pos-infecciosa (BOPI), uma das 
causas de bronquiectasias em nosso meio. 

Presenga de infecgao viral e/ou bacteriana grave em crian- 
gas menores de 3 anos com a persistence dos sintomas por 
mais de 6 semanas sugere que as bronquiectasias tenham a 
BOPI como doenga de base. 0 paciente com BOPI mantem va- 



Figura 5 Paciente com discinesia ciliar, encaminhado aos 3 anos de idade com diagnostico de “asma e pneumonia de 
repetigao”. Lobectomia por causa da persistence de area de atelectasia e supuragao cronica. Fragmento de via aerea 
foi submetido a analise ultraestrutural no Centro de Microscopia Eletronica da Universidade Federal de Minas Gerais 
(ver Figura 6). 
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riados graus de comprometimento clinico: tosse com expecto- 
ragao, dessaturagao aos esforgos, crepitagoes fora das exacer- 
bagoes. Ao lado da historia clinica, a detecgao de imagens de 
atenuagao em mosaico e muito sugestiva de BOPI, uma das 
poucas situagoes em que a TCAR contribui para o diagnostico 
etiologico das bronquiectasias (Figura 3). 7 

A terceira etapa deve ser feita de forma sequencial, indivi- 
dualizada de acordo com a historia clinica, visando ao diag¬ 
nostico etiologico caso esse objetivo nao tenha sido alcangado 
com os metodos ja mencionados. A atengao compartilhada 
entre o pediatra e o pneumopediatra e fundamental para uma 


investigagao bem-sucedida. A anamnese com as principais 
suspeitas clinicas ira conduzir a propedeutica etiologica. 

A Figura 7 e a Tabela 2 sintetizam a propedeutica inicial e 
complementar para esclarecer a etiologia, avaliar a gravidade e 
acompanhar a evolugao das bronquiectasias na infancia, ca- 
bendo ressaltar que estudos muito recentes tern destacado o 
papel promissor da ressonancia magnetica (RM) do torax. 

A avaliagao psicologica e a aplicagao de questionarios sobre 
qualidade de vida sao interessantes durante o acompanha- 
mento, na medida em que esses paciente manifestam ansie- 
dade, depressao e adinamia de carater cronico. 



Figura 6 Microscopia eletronica do paciente apresentado na Figura 5 revela ausencia de bragos externos de dineina em 
diversos axonemas ciliares e anormalidades do par central de microtubulos. 


— Radiografia de torax — ITRI grave ou prolongada - BQ pos-infecciosa 


Suspeita ch'nica de 
bronquiectasia (BQ) 


Propedeutica inicial 


Diagnostico e 
acompanhamento 


Propedeutica 

complementar 


Teste do suor 

TCAR 

Provas de funpao 
pulmonar 

Exame de escarro 

Broncofibroscopia/ 

LBA 

Pesquisa de: 


Fibrose cistica 

BOPI 

Malformapoes 

Aspirapao 
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Discinesia ciliar 


ABPA 


Figura 7 Algoritmo para a abordagem diagnostica das bronquiectasias. 

TCAR: tomografia computadorizada de alta resolupao; ITRI: infecpao de trato respiratorio inferior; BOPI: bronquiolite obliterante pos-infecciosa; LBA: lavado 
broncoalveolar; ABPA: aspergilose broncopulmonar alergica. 
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Tabela 2 Propedeutica complementar para esclarecer a 
etiologia, avaliar a gravidade e acompanhar a evolugao 


Exames 

Indicagao 

Provas de 
fungao pulmonar, 
especialmente 
a espirometria 
com prova 
broncodilatadora e 
teste da caminhada 
de 6 minutos 

Podem ser realizadas a partir de 3 a 4 
anos de idade, sugerem o diagnostico 
de asma (quando de resposta positiva 
ao broncodilatador) ou BOPI, quando 
o valor do FEF 25 75% for inferior a 30% 
do previsto e houver historia de ITRI 
grave em idade inferior a 3 anos, com 
manutengao de sintomas. Fornece, 
ainda que parcialmente, dimensao da 
gravidade funcional (p.ex., nos pacientes 
candidatos a transplante pulmonar 
ou que se beneficiarao de ressecgoes 
localizadas de areas mais acometidas) 
e da eventual deterioragao da doenga 
ao longo do acompanhamento. 

Ha controversias sobre seu poder 
discriminatorio nas fases de exacerbagao 
ou de estabilidade clinica 

Exame de escarro, 
espontaneo ou 
induzido, ou swab 
nasal/orofaringeo 
nas criangas que 
nao conseguem 
expectorar 

Analise de citologia, citometria, 
cultura e antibiograma para guiar 
antibioticoterapia. O isolamento 
persistente de Staphylococcus aureus 
e/ou Pseudomonas aeruginosa pode 
indicar ABPA ou fibrose cistica como 
doenga de base 

Broncofibroscopia 
e lavado 
broncoalveolar 

Indicados em casos de opacidades ou 
hiperinsuflagao localizadas em um unico 
lobo e para exclusao de compressoes 
extrinsecas ou obstrugoes intrinsecas. 
Realizagao de lavado broncoalveolar 
para cultura/antibiograma e pesquisa 
de goticulas de gordura nos macrofagos 
alveolares visando ao diagnostico 
presuntivo de aspiragao oriunda do trato 
digestivo 

Avaliagao de 
aspiragao recorrente 

Videodeglutograma, esofagograma, 
pHmetria de 24 horas 

Avaliagao da 
fungao imunologica 
(atengao 

compartilhada com 
imunologista) 

Leucograma, dosagem de 
imunoglobulinas, anticorpos especificos 
para antigenos vacinais (p.ex., 
pneumococo e tetano), dosagem de 
di-hidrorodamina, imunofenotipagem de 
linfocitos, teste tuberculinico e sorologia 
para HIV 

Pesquisa de 
discinesia ciliar 

Fragao exalada de oxido nitrico nasal: 
como rastreamento em maiores de 5 
anos. Estudo morfologico dos cilios 
por microscopia optica (analise da 
frequencia do batimento ciliar) e 
eletronica (ultraestrutura dos cilios); 
confirmagao diagnostica de discinesia 
ciliar a partir do escovado nasal para 
obtengao de celulas da mucosa ou em 
fragmentos de tecido pulmonar retirado 
de cirurgia ou biopsia; estudos geneticos 

Pesquisa de ABPA 

Eosinofilia periferica, elevagao de IgE 
total, teste cutaneo para Aspergillus e 
sorologia especifica (IgE e IgG) para A. 
fumigatus 


ABPA: aspergilose broncopulmonar alergica. 


Tratamento 

0 tratamento visa a prevenir a perda da fungao pulmonar, com 
atengao ao cuidado integral da saude da crianga (nutrigao, 
crescimento, desenvolvimento, imunizagao). Em virtude da 
sua complexidade, a atengao desde o diagnostico deve, neces- 
sariamente, ter perfil interdisciplinar, ou seja, a equipe deve 
ser composta, no minimo, por pediatra, pneumopediatra, 


imunologista pediatrico, enfermeiro, fisioterapeuta, nutricio- 
nista e especialista em saude mental. 

0 tratamento sera orientado pelo diagnostico etiologico, ou 
seja, para bronquiectasias associadas ou nao a FC (ver Capitulo 
2 - Fibrose Cistica). Dessa forma, diante de uma crianga ou 
adolescente com qualquer das enfermidades passiveis de trata¬ 
mento especifico, ele deve ser introduzido tao logo seja feito o 
diagnostico de certeza, como e o caso de imunodeficiencias, re- 
fluxo gastroesofagico, fistula traqueoesofagica, corpo estranho 
retido nas vias aereas e corregao de malformagoes congenitas. 

Dado o seu carater potencialmente progressivo e por vezes 
irreversivel, varias outras medidas terapeuticas, farmacologi- 
cas e nao farmacologicas, sao recomendaveis. Todavia, como 
"doenga orfa", denominagao que pressupoe a carencia de estu¬ 
dos, da pesquisa fundamental a aplicada, muitas das aborda- 
gens terapeuticas descritas a seguir para o tratamento de ma- 
nutengao, isto e, longe das exacerbagoes, carecem de 
evidences cientificas solidas para sua adogao e, portanto, tern 
forte componente empirico. Essas limitagoes, por outro lado, 
clamam pela participagao proativa do pediatra na atengao que 
esses pacientes requerem, pois esse conjunto de medidas reu- 
nem potencialidades para se obter, em alguns casos, a rever- 
sao das alteragoes estruturais bronquicas. 4 

Alem do manejo da doenga subjacente, e crucial promover a 
educagao em saude para o paciente e seus familiares. Ela e di- 
recionada ao diagnostico precoce, ao acompanhamento perio- 
dico e a busca por melhor qualidade de vida, que quase sempre 
estara afetada pela gravidade do quadro clmico-funcional. 8 

Tratamento de manutengao 
A fisioterapia respiratoria e recomendada diariamente. A dre- 
nagem postural e a terapia padrao, mas pode aumentar o re- 
fluxo gastroesofagico. A disponibilidade de varias tecnicas 
para a limpeza das vias respiratorias e a falta de clara superio- 
ridade de uma sobre a outra exige que as escolhas sejam indi- 
vidualizadas. Todos os pacientes devem ser encorajados a pra- 
ticar atividade fisica. 

Revisao sistematica da Biblioteca Cochrane concluiu que 
os estudos sobre o uso prolongado de antibioticos para bron- 
quiectasia purulenta em criangas e adultos indicaram uma pe- 
quena melhora nos sintomas, mas nao houve melhora na fun¬ 
gao pulmonar ou nas taxas de exacerbagoes. 9 Sendo assim, 
permanece a duvida quanto ao melhor esquema terapeutico, 
mas ha uma tendencia a tratar as exacerbagoes e evitar o uso 
continuo em virtude do risco de desenvolvimento de resisten- 
cia antimicrobiana. 

0 uso de dornase-alfa esta contraindicado em BNAFC. En- 
saio clinico randomizado, duplo-cego, multicentrico, com 349 
adultos com bronquiectasia, mostrou aumento nas exacerba- 
gao e taxas de internagao (risco relativo de 1,35 e 1,85, respec- 
tivamente) e declinio da fungao pulmonar mais rapido (redu- 
gao VEF1 de 3,6% no grupo rhDNase e de 1,6% no grupo 
placebo). 

A solugao salina hipertonica parece melhorar a fungao pul¬ 
monar e reduzir a frequencia de exacerbagoes em pessoas com 
doenga pulmonar supurativa. 0 pre-tratamento com bronco- 
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dilatador de curta duragao e recomendado. 0 manitol inalado 
e outro agente osmotic promissor. 

Macrolideos sao antibiotics que possuem atividades anti- 
-inflamatorias e podem reduzir a hipersecregao de muco em 
adultos com bronquiectasias e criangas com FC. A evidencia 
atual para a recomendagao universal em bronquiectasias nao 
fibrocisticas em criangas e insuficiente. 

Anticolinergicos como a atropina podem lentificar o trans- 
porte mucociliar e predispor a mais estase do muco. 0 tiotro- 
prio foi avaliado em urn estudo em adultos, sem controle, com 
estados de hipersecregao resistentes aos macrolideos (incluin- 
do bronquiectasias); ele reduziu os sintomas diarios e melho- 
rou a qualidade de vida, mas nao e recomendado em criangas. 

Sintomas de asma em criangas com bronquiectasias devem 
ser tratados por seu proprio merito, ou seja, se existir asma as- 
sociada. Em relagao a medicagoes broncodilatadoras, quando 
apenas os estudos controlados com placebo foram analisados, 
nao houve diferengas significativas entre os grupos em ne- 
nhum dos desfechos. Corticosteroides inalatorios tern pouco 
papel na abordagem das bronquiectasias em criangas quando 
a asma nao coexiste. 

Tratamento das exacerbagoes infecciosas 
E recomendado isolar o agente etiologico pelo exame de escar- 
ro ou swab orofaringeo. No escarro induzido, utilizam-se 
nebulizagoes com solugao salina hipertonica a 4,5% em 
pacientes com valores do VEF1 superiores ou iguais a 60% do 
previsto, pos-broncodilatador. Quando os com valores do 
VEF1 pos-broncodilatador sao inferiores a 60% do previsto, in- 
dica-se a solugao salina a 0,9%. As amostras de escarro devem 
ser processadas em ate 2 horas apos a coleta e consideradas 
satisfatorias quando apresentam contaminagao por celulas 
escamosas inferior a 20%, viabilidade celular superior a 50% e 
possibilidade de leitura de pelo menos 400 celulas. 

A escolha do antibiotico e guiada pelo resultado da cultura 
e antibiograma. A Tabela 3 apresenta os agentes etiologies 
mais frequentes isolados nas culturas e opgoes de tratamento. 
O tratamento pode ser por via oral, em ambiente ambulatorial, 
ou endovenoso, em ambiente hospitalar, dependendo da gra- 
vidade clinica. 

Tratamento cirurgico 

As indicagoes de cirurgia tern diminuido a medida que a pre- 
vengao, o diagnostic precoce e a abordagem multidisciplinar 
se tornaram mais eficazes. A Tabela 4 resume essas indicagoes. 

Prevengao 

A prevengao requer a melhoria das condigoes sociais, que po¬ 
dem diminuir as infecgoes respiratorias graves e melhorar o 
acesso, nao postergando o diagnostic e a possibilidade de 
complicagoes. 

Trabalho realizado na Unidade de Pneumologia Pediatrica 
do Hospital das Clinicas da Universidade Federal de Minas Ge¬ 
rais com acompanhamento de 23 criangas por urn tempo me¬ 
dio de 6 anos (maximo de 19 anos) demonstrou que, embora a 
idade do insulto pulmonar tenha sido antes dos 12 meses em 


Tabela 3 Tratamento das exacerbagoes 


Agente etiologico 

Antibiotico de escolha 

Streptococcus 

pneumoniae 

Amoxicilina, penicilina, ampicilina 

Haemophilus 

influenzae 

Amoxicilina, amoxicilina e clavulanato, 
ceftriaxona 

Moraxella 
catarrhal is 

Amoxicilina e clavulanato, ceftriaxona 

Staphylococcus 

aureus 

Amoxicilina e clavulanato, cefalexina, 
oxacilina, vancomicina 

Pseudomonas 

aeruginosa 

Ciprofloxacino, ceftazidima 


Tabela 4 Indicagoes e contraindicagoes para ressecgao 
pulmonar nas bronquiectasias 

Indicagoes Indicagoes Contraindicagoes 

relativas 

Pobre controle Doenga localizada 

dos sintomas com sintomas 

(secregao purulenta, persistentes 
exacerbagoes moderados 

frequentes), apesar 
da terapeutica 
otimizada 
Deficit de 

crescimento, apesar 
da terapeutica 
otimizada 
Hemoptises graves 
e recorrentes, 
incontrolaveis, por 
embolizagao da 
arteria bronquica 


69% dos casos e os pacientes tenham mantido sintomas per¬ 
sistentes apos esse insulto, a media de idade ao diagnostic da 
BOPI foi de 5,7 anos. Cabe ressaltar que a maioria dos pacien¬ 
tes foi encaminhada ao servigo com diagnostic de asma ou 
pneumonia de repetigao. 10 

As doengas respiratorias cronicas tern ocupado de forma 
crescente a clinica pediatrica. A assistencia as criangas com 
doenga cronica deve ser feita pelo pediatra compartilhando a 
responsabilidade e o trabalho intimamente com especialistas. 

Esse compartilhamento assegura que o tratamento da 
crianga com doenga cronica nao fragmente a unidade familiar 
e que a assistencia seja focada sobre a crianga, e nao sobre a 
doenga. 

Em resumo, o objetivo da assistencia continua e comparti- 
lhada e tentar deter as consequencias do disturbio biologic as 
suas manifestagoes minimas, estimular o crescimento e o de- 
senvolvimento dentro das potencialidades existentes, ajudar 
a crianga na maximizagao em todas as areas possiveis, evitan- 
do ou diminuindo o impacto comportamental e social. 

Desafios 

Eles sao varios e, sem duvida, passam pela urgente melhoria 
da organizagao dos servigos de saude na busca pelo diagnosti- 
co precoce e manejo adequado, medidas que podem contri- 
buir para redugao da morbidade nas bronquiectasias associa- 
das ou nao a fibrose cistica. 


Bronquiectasias 
generalizadas 
Crianga (< 6 anos 
de idade) 

Doenga 

minimamente 

sintomatica 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer o diagnostico de bronquiectasias em nosso 
meio, condigao que deve ser sempre suspeitada em 
indivfduos com tosse produtiva cronica e expectoragao 
mucopurulenta. 

• Saber o diagnostico diferencial e reconhecer que a 
causa mais frequente de bronquiectasias nao 
associadas a FC e pos-infecciosa. 

• Havendo suspeita ch'nica, deve-se solicitar tomografia 
computadorizada, mesmo diante de radiografia de 
torax normal. 

• O diagnostico definitivo e o manejo incluem estreita e 
duradoura parceria entre pediatra, familiares e 
pneumopediatra. 
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CAPITULO 4 


BRONQUIOLITE VIRAL 
AGUDA 

Sergio Luis Amantea 


Introdugao 

A bronquiolite viral aguda (BVA) e a infecgao do trato respira¬ 
torio inferior mais comum em criangas pequenas. A doenga 
resulta da obstrugao inflamatoria das pequenas vias aereas, 
possui gravidade variavel, manifestando-se mais frequente- 
mente por formas leves, que podem evoluir para apresenta- 
goes graves, em casos mais incomuns. Ocorre mais durante os 
primeiros 2 anos de idade, com uma incidencia maior em lac- 
tentes menores de 6 meses. 1 ’ 2 

E uma das causas mais frequentes de internagao hospitalar 
nessa faixa etaria. Entretanto, embora seja reconhecida como 
uma entidade associada a grande morbidade, possui dificul- 
dades intrinsecas ate na padronizagao de sua definigao. As ca- 
racteristicas anatomicas e fisiologicas do aparelho respiratorio 
do lactente sao determinantes no quadro clinico apresentado 
da BVA. A superficie de troca gasosa nos pulmoes ainda nao 
esta plenamente desenvolvida e a resistencia aerea e alta nos 
primeiros meses de vida, determinando uma frequencia respi- 
ratoria mais elevada. Alem disso, os anticorpos adquiridos 
passivamente da mae durante a vida intrauterina e que prote- 
gem contra uma variedade de patogenos caem bruscamente 
nos primeiros meses apos o nascimento, expondo o bebe a di- 
versas doengas. 0 pulmao da crianga de baixa idade e relativa- 
mente mal adaptado a suportar agressoes e desenvolvem en- 
fermidades mais facilmente. 2 

Criangas com BVA produzem uma doenga heterogenea que 
se estende alem das lesoes citopatogenicas diretas do virus no 
epitelio bronquiolar. Os danos causados pelo agressor contri- 
buem para a resposta imune e inflamatoria do hospedeiro, po- 
dendo comprometer o desenvolvimento normal das pequenas 
vias aereas. 2 

0 conhecimento da historia natural da infecgao viral, espe- 
cialmente sobre o virus sincicial respiratorio (VSR), principal 
agente etiologico, e util para as estrategias de prevengao e no 
auxilio das necessidades de recursos que devem ser disponibi- 
lizados para o adequado tratamento. 23 


Epidemiologia 

0 VSR e urn paramixovirus de RNA, envelopado sem as glico- 
proteinas de superficie, hemaglutinina e neuraminidase. Exis- 
tem dois grandes subtipos (A e B), que muitas vezes circulam 
concomitantemente. 0 significado clinico e epidemiologico da 
variagao das cepas nao foi determinado, mas evidences suge- 
rem que as diferengas antigenicas podem afetar a suscetibili- 
dade a infecgao, e algumas cepas podem ser mais virulentas 
do que outras. 2 3 

A fonte de infecgao e geralmente urn membro da familia ou 
colega da creche ou escola, com enfermidade respiratoria apa- 
rentemente benigna. 0 homem e a unica fonte de infecgao na 
natureza. As criangas maiores e os adultos podem tolerar me- 
lhor situagoes de edema bronquiolar quando comparados aos 
lactentes e, assim, sao capazes de expressar manifestagoes cli- 
nicas menos exuberantes, mesmo quando infectados pelos 
virus. 

A transmissao ocorre normalmente por contato direto ou 
proximo a secregoes contaminadas, que podem envolver goti- 
culas ou fomites. 0 periodo de incubagao e de 2 a 8 dias, com 
uma media de 4 a 6 dias. 0 periodo de disseminagao viral e 
normalmente de 3 a 8 dias, mas pode prolongar-se, especial- 
mente em lactentes mais novos, nos quais a disseminagao 
pode continuar ate por 3 ou 4 semanas. As infecgoes pelo VSR 
nao conferem imunidade completa, sendo comuns as reinfec- 
goes durante a vida. 3 

Outros agentes causais da BVA tambem estao bem deter- 
minados, como influenza , rinovirus, parainfluenza (tipos 1 e 3), 
adenovirus, metapneumovirus, bocavirus humano, entre 
outros. 3 

Por volta dos 2 anos de idade, quase todas as criangas ja te- 
rao sido infectadas por urn dos agentes etiologicos da BVA, de- 
senvolvendo ou nao a enfermidade, sendo que as apresenta- 
goes severas ocorrem em bebes de baixa idade, entre 1 e 3 
meses de vida. 3 Baixo peso ao nascimento, desnutrigao, idade 
materna, amamentagao e aglomeragao tambem sao fatores de 
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risco para infecgoes das vias aereas inferiores e associadas 
com BVA. 

A incidencia da BVA no 1 Q ano de vida e de 11%, caindo para 
cerca de 6% durante o 2 e ano de vida. 0 pico de incidencia 
ocorre entre 2 e 5 meses de idade. Nas criangas menores de 1 
ano, o risco de hospitalizagao pela doenga e de aproximada- 
mente 2%. 3 

Como o diagnostic no nosso meio e estabelecido em bases 
clinico-radiolologicas, ha alguma dificuldade em firmar urn 
conhecimento exato da distribuigao da doenga na populagao. 
A mortalidade das criangas hospitalizadas por BVA variam de 
1%, naquelas previamente higidas, a 3,5%, nas criangas com 
historia previa de doengas cardiacas, displasia broncopulmo- 
nar, prematuridade e imunodeficiencias. As infecgoes bacte- 
rianas secundarias podem aumentar a morbidade e a mortali¬ 
dade por BVA; no nosso meio, esse aspecto ainda nao esta 
bem documentado, mas o uso de antibiotics e frequente du¬ 
rante a hospitalizagao. 

Patogenese 

0 tipo de lesao e as manifestagoes clinicas induzidas pelas en- 
fermidades virais nas vias respiratorias sao provavelmente 
uma combinagao da afinidade dos virus por celulas especificas 
em segmentos especificos das vias respiratorias (tropismo), o 
efeito destruidor ao nivel celular (virulencia), o calibre das 
vias aereas do hospedeiro e a resposta imunologica que ocorre. 
0 VSR in vitro e urn dos menos agressivos entre os virus respi- 
ratorios, porem sua grande afinidade pelo epitelio bronquiolar 
explica sua tendencia a produzir problemas respiratorios im- 
portantes. 

A inoculagao do VSR ocorre provavelmente atraves da su- 
perffcie da mucosa nasal. Depois de urn periodo de incubagao 
assintomatico de 4 a 5 dias, a crianga infectada desenvolve 
sintomas caracteristicos da infecgao respiratoria superior. A 
disseminagao para as vias respiratorias baixas causam meca- 
nismos pouco compreendidos, mas, supostamente, mediante 
inspiragao de secregoes infectadas que produzem pneumonia 
oubronquiolite. 

Do ponto de vista anatomic, os mecanismos responsaveis 
pela lesao das vias aereas sao o efeito citopatico viral direto 
pela interagao celular entre o virus e o hospedeiro e o efeito in- 
direto mediado por mecanismos imunologicos. 

A resposta imunologica primaria consiste de infiltragao te- 
cidual produzida pela migragao de leucocitos polimorfonu- 
cleares e macrofagos depois da liberagao de mediadores qui- 
micos procedentes das celulas epiteliais agredidas. Essas 
celulas liberam mais mediadores, que alteram a permeabilida- 
de endotelial, a camada epitelial e o transporte de ions, geran- 
do inflamagao com migragao celular adicional e edema. 0 con- 
teudo luminal aumentado por secregoes e detritos e 
responsavel, em parte, pela obstrugao das vias aereas, produ- 
zindo limitagoes no fluxo de ar, assim como atelectasias e con- 
sequente desequilibrio da ventilagao-perfusao. 

A contragao do musculo liso e outro mecanismo potencial 
da obstrugao das vias aereas. Alem disso, as anormalidades 


dos sistemas adrenergic e colinergico comuns nas viroses 
respiratorias e o sistema nao adrenergico/nao colinergico 
(NANC) tambem podem induzir broncoconstrigao em virtude 
do dano epitelial. Os neuropeptidios sao os mediadores quimi- 
cos mais estudados nesse processo. 3 

Os mecanismos patogenicos na bronquiolite permanecem, 
todavia, indefinidos. A capacidade de recuperagao depois da 
infecgao com VSR relaciona-se com os niveis secretorios das 
imunoglobulinas IgA, IgG e IgM e de anticorpo dependentes 
da citotoxicidade mediada por celulas. 2 Esses mecanismos po- 
deriam ser os responsaveis pelos sintomas leves observados 
nas reinfecgoes. A variagao dos achados clinics em criangas 
pequenas poderia ocorrer como consequencia da falta de de- 
senvolvimento das defesas individuals do hospedeiro. 3 

Diagnostico 

Achados clinicos 

Considerando que o diagnostic da BVA deve ser estabelecido 
dentro de bases clinicas, e importante ter uma visao detalhada 
dos principals fatores a se considerar, conforme descrito a se- 
guir. 

Idade 

Bronquiolite afeta criangas com menos de 2 anos de idade. En- 
tretanto, 90% dos casos que necessitam de hospitalizagao sao 
criangas com menos de 12 meses de idade. 0 pico de inciden¬ 
cia das hospitalizagoes esta centrado entre 3 e 6 meses de ida¬ 
de. Alem disso, nos ultimos anos, muitos estudos voltados 
para o tema tern incluido exclusivamente pacientes com ate 12 
meses de idade, justificando que, entre os 12 e 24 meses de 
idade, o risco de asma poderia ser mais elevado, o que dificul- 
taria a avaliagao de intervengoes em fungao de fisiopatologias 
diferentes. 13 

Febre 

Lactentes com bronquiolite podem ter febre ou historia de fe¬ 
bre. Essa manifestagao e mais marcada na fase prodromica da 
doenga. A ausencia de febre nao exclui o diagnostic de bron¬ 
quiolite, entretanto, a presenga de temperaturas elevadas ou 
manifestagoes de toxemia requerem avaliagao cuidadosa para 
outras causas, antes que o diagnostic de BVA seja firmado de 
maneira definitiva. 1 ’ 3 

Tosse 

Manifestagao comum nos quadros de BVA. Geralmente seca, 
associada a sibilancia, e uma das primeiras manifestagoes de 
comprometimento pulmonar na bronquiolite. 13 

Taquipneia 

0 aumento da frequencia respiratoria e urn sinal importante 
nas infecgoes do trato respiratorio inferior (bronquiolite e 
pneumonia). Traduz a resposta do organismo ao acometimen- 
to pulmonar pelo agente infeccioso, em uma tentativa de com- 
pensar os mecanismos geradores de prejuizo na mecanica pul¬ 
monar e na troca gasosa. 13 
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Tiragem 

Tiragem subcostal, intercostal e supraclaviculares sao comu- 
mente vistas em lactentes com BVA. Em algumas situagoes, 
esse esforgo respiratorio pode estar associado a presenga de 
torax hiperinsuflado, o que pode facilitar urn diagnostic clini- 
co diferencial entre BVA e pneumonia. 1,3 

Crepitagoes 

Crepitagoes inspiratorias disseminadas por todos os campos 
pulmonares sao manifestagoes comuns, mas nao universal, 
nos portadores de BVA. No Reino Unido, diferentemente dos 
EUA, crepitagoes sao consideradas quase que obrigatorias 
para o diagnostic de bronquiolite. Nesses locais, a presenga 
de sibilancia, sem crepitagoes, sugere urn diagnostic definido 
por sibilancia induzida por virus. 4,5 

Sibilancia 

No Reino Unido, as definigoes atriburdas a bronquiolite des- 
crevem sibilancia aguda expiratoria como urn achado comum, 
mas nao universal, fazendo urn contraponto com o que ocorre 
nos EUA, com a presenga de crepitagoes. As diferengas de va- 


lorizagao atriburda a presenga desses dois sintomas (entre 
EUA e Reino Unido) contribui para a dificuldade na extrapola- 
gao e interpretagao de dados comuns. 1 ' 5 

Avaliagao da gravidade 

A avaliagao da gravidade da doenga com base nas manifesta¬ 
goes clmicas e outro desafio frente ao diagnostic. Alguns ins- 
trumentos de avaliagao procuram compilar o efeito de varia- 
veis clmicas, constituindo escores frequentemente utilizados 
em estudos clinics para avaliagao da gravidade da doenga. 0 
respiratory distress assessment instrument (RDAI)(Tabela 1) e 
o respiratory assessment abstract change score (RACS), apesar 
de englobarem os principais desfechos clinics avaliados na 
BVA (frequencia respiratoria, tiragem e sibilancia) e de possur- 
rem boas propriedades discriminativas, nao abrangem todos 
os determinantes de gravidade da doenga. Outras tentativas 
de expressar com maior simplicidade os dados compilados, 
sem a necessidade de calculos, tambem tern sido publicadas, 
e a gravidade pode ser determinada pela caracterizagao do pa- 
ciente em qualquer estrato de avaliagao, o que simplifica a afe- 
rigao (Tabela 2). 


Tabela 1 Instrumento de avaliagao de desconforto respiratorio (respiratory distress assesment instrument - RDAI) 
Variavel Escore Variagao 


0 1 2 3 4 


Sibilancia (ausculta) 

Expiragao 

Nao 

Final 

1/2 

3/4 

Total 0-4 

Inspiragao 

Nao 

Parcial 

Toda 


0-2 

Localizagao 

Nao 

Segmentar (< 2 

Difusa 


0-2 



de 4 campos 

(> 3 de 4 campos 





pulmonares) 

pulmonares) 



Somatorio parcial 





0-8 

Retragoes (visual) 

Supraclavicular 

Nao 

Leve 

Moderada 

Marcada 

0-3 

Intercostal 

Nao 

Leve 

Moderada 

Marcada 

0-3 

Subcostal 

Nao 

Leve 

Moderada 

Marcada 

0-3 

Somatorio parcial 





0-9 

Somatorio final (maior escore 

= doenga mais grave) 




0-17 


Tabela 2 Avaliagao da gravidade da bronquiolite 

Leve 

Moderada 

Grave 

Alimentagao 

Normal 

Menos que o normal 

Nao aceita 

Frequencia respiratoria (mrpm) 

i 2 meses > 60/min t 2 meses > 50/min 

> 60/min 

> 70/m in 

Tiragem 

Leve 

Moderada 

Grave 

Batimentos de asa do nariz / 
gemencia 

Ausente 

Ausente 

Presente 

Sat. 0 2 

> 92% 

88 a 92% 

< 88% 

Comportamento geral 

Normal 

Irritavel 

Letargico 


Fonte: modificada de New Zealand guidelines e SIGN guidelines. 

* Nao ha necessidade da presenga de todos criterios para definigao de gravidade 
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Evolutivamente, o quadro clinico inicia com rinorreia, tosse e 
febre baixa, que evolui para dificuldade respiratoria associada 
a sinais de obstrugao bronquica e sibilancia. A doenga e autoli- 
mitada na maioria dos casos. 

A presenga de cianose indica hipoxia e caracteriza gravida¬ 
de, que pode vir associada a episodios de apneia, principal- 
mente em prematuros. 

Alguns fatores de base que podem acometer um hospedei- 
ro portador de BVA tem sido avaliados sob um contexto de ris- 
co atrelado a apresentagoes mais graves da doenga. 

Em uma analise conjunta, varios achados clinicos e labora- 
toriais podem caracterizar apresentagoes da doenga atreladas 
a maior gravidade: 1 ' 5 

Achados radiologicos 

A radiografia de torax pode ser util nos casos graves, quando 
ocorre piora subita do quadro respiratorio ou quando existem 
doengas cardiacas ou pulmonares previas. Os principais acha¬ 
dos sao: hiperinsuflagao toracica difusa, hipertransparencia, 
retificagao do diafragma e ate broncograma aereo com um in- 
filtrado de padrao intersticial. Frequentemente, podem-se ob- 
servar areas de atelectasias secundarias a tampoes mucosos e 
infiltrados de baixa densidade com discreto espessamento 
pleural. Entretanto, a avaliagao radiologica nao deve ser consi- 
derada uma medida de avaliagao universal para todos os pa- 
cientes portadores de BVA. Em um enfoque mais objetivo, 
deve ser considerada uma medida de excegao, restrita aos 
quadros mais graves, como ja referidos, ou quando outro diag¬ 
nostic for considerado. Como instrument de caracterizagao 
de gravidade, tambem possui limitagoes, ja que pacientes po¬ 
dem ter formas graves de apresentagao da doenga com uma 
radiografia de torax normal. 1 ' 4 

Achados laboratoriais 

Exames laboratoriais nao devem ser solicitados considerando 
a obtengao de informagoes uteis para consolidagao diagnostica. 

A propria identificagao do agente (cultura, sorologia, imu- 
nofluorescencia ou biologia molecular) nao tem indicagao 
para ser realizada de rotina. Podem ser uteis para consolida¬ 
gao de informagoes de vigilancia epidemiologica e, em alguns 
servigos, para a alocagao de pacientes em leitos hospitalares 
em uma estrategia de isolamento de coorte. 1 ' 4 

Por questoes operacionais (facilidade, rapidez e custo), a 
tecnica de imunofluorescencia e a mais frequentemente utili- 
zada. 0 material deve preferencialmente ser obtido por tecni¬ 
ca de aspiragao nasofaringea. 

As tecnicas de biologia molecular (PCR real time ) podem ser 
uteis, embora possuam limitagoes intrinsecas a tecnica (custo, 
laboratorio especializado), nem sempre disponiveis em todos 
os servigos assistenciais. A propria sensibilidade do metodo 
tem gerado algumas discussoes acerca da sua validade em um 
contexto isolado de diagnostic. Nessas situagoes, a identifica¬ 
gao de material genetic de mais de um agente viral traz ques- 
tionamentos quanto a diferengas de interpretagao do achado 
em um contexto clinico, salientando duvidas quanto a possibi- 
lidade de codetecgao frente a diagnostics de coinfecgao. 1 ' 4 


Quadro 1 Fatores de risco na BVA 


Avaliagao de 
risco 


Sao considerados criterios clinicos de gravidade identificados na 
evolugao da BVA 

Nivel de 
evidencia A 

Intolerance ou inapetencia alimentar 

Presenga de letargia 


Historia pregressa de apneia 


Sinais de desconforto respiratorio: taquipneia, 
tiragem grave, gemencia e cianose 

Sao considerados fatores de risco para evolugao com gravidade 
na BVA 

Nivel de 
evidencia B 

Faixa etaria < 12 semanas 

Presenga de tabagismo domiciliar 


Presenga das seguintes comorbidades: 
cardiopatia congenita instavel 
hemodinamicamente (cardiopatias 
congenitas cianoticas, hipertensao pulmonar), 
imunodeficiencia, doenga pulmonar cronica e 
prematuridade 

Nivel de 
evidencia C 

Tempo curto de evolugao da doenga (< 72 h) 

Maior numero de irmaos no domicilio 


Pobreza e superlotagao 


Ausencia de aleitamento materno 


Ser portador de sindrome de Down 


Ser portador de doenga neuromuscular 

Nivel de 
evidencia D 

Baixo peso ao nascimento < 2.500 g 

Mae jovem 


Baixa idade ao inicio da estagao do VSR 

Evidencias insuficientes para que sejam considerados fatores de 
risco para gravidade 

Nivel de 
evidencia D 

Algum agente etiologico especifico 

Diferengas na sorotipagem viral: VSR A ou B 


Carga viral elevada de VSR na nasofaringe 


Alguns polimorfismos geneticos 

Nao tem sido considerados fatores de risco para gravidade 

Nivel de 
evidencia C 

Atopia 


Tratamento 

Na grande maioria dos pacientes, a evolugao e benigna e o pro- 
cesso evolui para a cura sem a necessidade de nenhuma inter- 
vengao. Os pacientes sao assistidos em casa e o principio do 
tratamento esta fundamentado em uma terapeutica eminen- 
temente sintomatica (controle da temperatura, do status hi- 
drico e nutricional, bem como acompanhamento da evolugao 
do comprometimento respiratorio). 

A necessidade de internagao hospitalar e infrequente, ocor- 
rendo em cerca de 1 a 2% dos pacientes com faixa etaria infe¬ 
rior a 1 ano de idade. Nestes, os criterios para indicagao da 
hospitalizagao estao basicamente focados no grau de compro¬ 
metimento do sofrimento respiratorio e na presenga de fato¬ 
res de risco associados. Cuidados intensivos podem ser neces- 
sarios para os pacientes hospitalizados, em taxas variaveis de 
10al5%. 3 
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Figura 1 Radiografia de torax de um lactente com sinais de hiperinsuflagao pulmonar, sugestivo de bronquiolite viral 
aguda. 


Sao pontos comuns a qualquer rotina assistencial direcio- 
nada para pacientes hospitalizados a oxigenoterapia, a manu- 
tengao do status hidrico, o minirno manuseio e a precoce iden- 
tificagao de complicagoes associadas. 

Sob o ponto de vista da evidencia, cada vez mais as tera- 
peuticas de beneficio questionaveis tem sido abandonadas. 
Recentemente, a Academia Americana de Pediatria reconhe- 
ceu a dificuldade de se identificar subgrupos em que a tera- 
peutica inalatoria venha a trazer beneficios inequivocos. Ate 
mesmo a indicagao de testes terapeuticos, buscando identifi¬ 
car melhora atrelada a utilizagao de drogas beta-2-agonistas, 
tem sido abandonada. 3 

A politica do “quando mais e menos”, fundamentada por 
uma analise mais robusta dos dados de literatura disponiveis, 
tem valorizado a importancia de condutas expectantes de su- 
porte e monitoragao. 3 

Dentro desse principio, serao apresentados, na sequencia, 
aspectos importantes no manejo terapeutico dessa situagao, 
discriminados a partir de tres situagoes: tratamento nao far¬ 
macologico, tratamento farmacologico e suporte ventilatorio. 

Na Figura 2, observa-se uma dinamica compilada dos pas- 
sos terapeuticos a ser adotados. Alguns criterios de admissao 
hospitalar sao apresentados na tentativa de reforgar a impor¬ 
tancia da avaliagao clinica e dos fatores de risco (Tabela 3). 

Tratamento nao farmacologico 
Medidas gerais 

0 atendimento deve ser organizado, procurando manter o lac¬ 
tente calmo com mmimo manuseio. Muitas vezes, a presenga 
da mae e fundamental para esse objetivo. A hipertermia, 
quando presente, deve ser tratada. Importante referir que a 
presenga de febre elevada nao e um achado comum na fase 
pulmonar da doenga e, sempre que estiver presente, e preciso 
atentar para complicagoes associadas. 

A cabeceira do leito deve ser mantida preferencialmente 
elevada. Obstrugao nasal e rinorreia, quando presentes, de- 
vem ser aliviadas com higiene e aspiragao. Trata-se de uma 
medida importante, nao so por questoes de conforto, mas 
tambem para evitar comprometimento da mecanica respira- 
toria nos lactentes muito pequenos, quando ainda sao respira- 
dores nasais exclusivos. A aspiragao nasal deve ser prescrita a 
partir da observagao de sinais de desconforto. Sua recomen- 


Tabela 3 Criterios de admissao hospitalar - BVA 

A ser recomendada 

Idade inferior a 4 a 6 semanas 

Nao aceitagao da ingesta (-50% inferior da ingesta normal) 

Desidratagao 

Letargia 

Historia de apneia 

Taquipneia (moderada a grave) 

Disfungao respiratoria moderada a grave 

Saturagao de 0 2 < 91% em ar ambiente 

Presenga de comorbidades: cardiopatia congenita com 
repercussao clinica, hipertensao pulmonar, doenga 
neuromuscular, pneumopatia dependente de oxigenio, 
imunodeficiencia, quando o diagnostico e duvidoso 

A ser considerada 

Presenga de outras comorbidades: cardiopatias congenitas de 
menor repercussao clinica, doenga pulmonar cronica, historia de 
prematuridade, sindrome de Down 

Evolugao rapida da sintomatologia (< 24 a 48 horas) 

Aspectos socioambientais: situagao economica desfavoravel, 
fatores geograficos, dificuldade de transporte ou acesso a 
assistencia 


dagao de aplicagao, de maneira fixa e regular, nao parece trazer 
beneficios. 

A prevengao da infecgao cruzada deve sempre ser conside¬ 
rada como etapa de extrema importancia, principalmente 
para portadores de infecgao pelo VSR. 

Existem dois modos primarios de transmissao da infecgao 
pelo VSR: contato direto com grandes particulas de secregao e 
autoinoculagao pelas maos (apos contato com material conta- 
minado). A transmissao por pequenas particulas de aerossol 
nao e tao importante. 

Portanto, as maos devem ser cuidadosamente lavadas, an¬ 
tes e apos o contato com o doente. Atengao especial deve ser 
dada para a deposigao de secregoes e materials contaminados, 
visto que podem permanecer infectantes (por viabilidade do 
agente viral) por varias horas em roupas, luvas, estetoscopios 
e maos. Medidas de isolamento de contato sao obrigatoria- 
mente requeridas. Caso nao haja disponibilidade de um quar¬ 
to privativo ou de um quarto de isolamento comum aos porta- 
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Historia 

- Avaliar fatores de risco para doenga grave (Quadro 1): idade < 12 semanas, prematuridade, doenga pulmonar cronica, doenga cardiaca congenita, 

doenga neuromuscular, historia pregressa de apneia 
- Avaliar evolugao dos sintomas: apneia, chiado, tosse, nutrigao e ingestao de liquidos 

Exame fisico 

- A frequencia respiratoria, os movimentos do torax, expiragao prolongada, as recessoes, o uso da musculatura acessoria, sibilancia, crepitapoes, 

cianose, estado geral, estado mental, hidratagao 
Investigapoes 

- A saturagao de oxigenio, teste virologico (imunofluorescencia ou PCR), em situagoes especiais ou alocapao para isolamento especifico 
Outros conforme jui'zo individual: radiografia de torax, hemograma, ions 
Definir gravidade: 

- leve, moderada ou grave (Tabelas 1 e 2) 

Criterios de internagao (Tabela 3) 


Bronquiolite leve 
Orientagao para os pais 
Evitar procedimentos desnecessarios 
e dolorosos 
Observar em casa 


\k 

Bronquiolite moderada ou grave 
Abordagem de "manipulagao minima", especialmente para 
lactentes < 3 meses 
Posigao prona preferencial 
Lavagem e aspiragao nasal (se secregao abundante) 

Oxigenio por canula nasal ou mascara para manter Sat0 2 > 90-92% 
Fluidos e nutrigao: 

- Restaurar a perda de liquidos e tratar a desidratagao 

- Dieta com volumes menores e frequentes (estimulo ao aleitamento materno) 
- Se VO inadequada: alimentar por sonda gastrica 
- Se alimentagao enteral nao tolerada; dar cristaloide EV 
- Manutengao de 100 mL/kg, (considere 80 mL/kg nos casos graves) 

- Pacote farmacologico (vide consideragoes no texto) 


Investigapoes adicionais (indicagao individualizada - casos mais graves) 
Hemograma completo, PCR (suspeita de infecgao bacteriana) 

Eletrolitos sericos (suspeita de desequih'brio) 

Gases sangufneos (dificuldade respiratoria grave) 

Radiografia de torax (febre prolongada, Sat0 2 < 90%, criterio de UTI ou gravidade, diagnostico 
diferencial necessario) 




Reavaliagao horaria (casos graves) e a cada 2 h (casos moderados) 


Deterioragao ch'nica/insuficiencia respiratoria iminente 
Apneias, alto aporte de 0 2 , baixa saturagao de 0 2 , aumento do esforgo respiratorio 

1 

Indicar UTI (dependendo das condigoes locais) 

Considerar CPAP nasal: rn'vel 7 cmH 2 0 

1 

Piora status ch'nico e mental 
t Pa0O 2 > 60 mmHg 
Apneias 

Considerar ventilagao mecanica 


Figura 2 Fluxograma assistencial na BVA. 


dores da doenga, uma distancia minima de 2 metros entre 
cada leito da unidade deve ser obedecida. 3 

Aporte hfdrico 

Uma vez que o paciente desenvolva quadro de sofrimento res¬ 
piratorio progressivo, com risco de falencia respiratoria, a sus- 
pensao da administragao de liquidos e/ou alimentos pela via 
oral e mandatoria. Frequencias respiratorias > 60 a 70 mrpm, 
principalmente na vigencia de obstrugao nasal, vem a aumen- 
tar o risco de aspiragao para o trato respiratorio. Nesses 
pacientes, a ragao hidrica diaria deve ser ofertada por via pa¬ 
renteral. Dessa maneira, deve estar ajustada a taxa de manu¬ 
tengao, determinada por peso, idade ou superficie corporea. 
Ajustes podem ser necessarios em fungao de potenciais com- 
plicagoes associadas. Na presenga de desidratagao (diminui- 


gao da ingesta e/ou aumento das perdas insensiveis), o aporte 
hidrico deve ser aumentado em taxas superiores as de manu¬ 
tengao. Por outro lado, algumas situagoes especiais podem ne- 
cessitar de restrigao no aporte hidrico ofertado (aumento da 
secregao de ADH, edema pulmonar). 3 Portanto, nesses pa¬ 
cientes, e fundamental uma adequada monitoragao (clinica e 
laboratorial), ja que eles apresentam extrema labilidade no 
seu equilibrio hidrico. Uma vez estabelecido o piano inicial de 
reposigao hidrica, deve-se sempre considerar possibilidade de 
ajustes ao longo da evolugao da doenga. 13 

Fisioterapia 

Sob a otica da evidencia, as tecnicas de fisioterapia respirato¬ 
ria possuem uma moderada recomendagao para que nao se- 
jam utilizadas, pratica fundamentada pela analise critica de 
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uma serie de estudos de literatura, delineados com pequenas 
limitagoes metodologicas, mesmo que achados radiologicos 
de atelectasias sejam encontrados em uma parcela significati- 
va desses pacientes. 3 " 7 

Tratamento farmacologico 
Oxigenio 

A administragao de oxigenio deve sempre ser considerada no 
tratamento dos pacientes hospitalizados com bronquiolite. 
Deve ser aquecido e umidificado, devendo ser preferencial- 
mente administrado por canula nasal. Mascara, campanula 
ou oxitenda tern sido cada vez menos utilizadas, mesmo com 
a possibilidade de uma maior oferta e controle das concentra- 
goes de oxigenio administradas. Canulas nasais de alto fluxo 
para fornecimento de misturas de ar-oxigenio tern sido cada 
vez mais utilizadas, pela possibilidade de diminuir o esforgo 
respiratorio. Embora estudos ainda caregam de maior apro- 
fundamento e refinamento metodologicos, resultados sao fa- 
voraveis e apontam ate para a possibilidade de diminuigao da 
necessidade de entubagao e suporte ventilatorio. 

Uma vez indicada a suplementagao de oxigenio, e necessa- 
rio monitorar (de maneira continua ou intermitente frequen- 
te) a saturagao de oxigenio por oximetria de pulso, visando a 
mante-la em niveis superiores a 90%. A saturagao de oxigenio 
nunca deve ser analisada de maneira isolada, devendo ser in- 
terpretada em associagao com as manifestagoes clinicas pre- 
sentes. Nao se pode desconsiderar que quedas temporarias 
nos niveis de saturagao ocorrem em uma serie de outros even- 
tos clinicos (p.ex., asma), sendo que isso nao vem a caracteri- 
zar prejuizo ou dano futuro, desde que o paciente esteja esta- 
vel clinicamente. Alem disso, alguns estudos tern relacionado 
a rotina de monitoragao continua por oximetria a urn aumento 
nas taxas de permanencia hospitalar. Tambem e preciso refe- 
rir que a indicagao da oxigenoterapia pode ser necessaria, ain¬ 
da que o paciente nao apresente niveis baixos de saturagao de 
0 2 ou hipoxemia. 3 ’ 8 

Broncodilatadores (alfa e beta-adrenergicos) 
Embora ainda sejam as drogas mais frequentemente prescri- 
tas para pacientes portadores de BVA, seus reais beneficios ca- 
recem de fundamentagao e evidences cientificas. Varios 
broncodilatadores tern sido avaliados como opgao terapeutica 
no tratamento desses pacientes, entretanto, apenas as drogas 
beta-2-agonistas (principalmente o salbutamol) e as drogas 
com propriedades alfa-adrenegicas (adrenalina) tern mereci- 
do maiores consideragoes dentro de atuais protocolos tera- 
peuticos. 

Entretanto, mesmo nesse contexto, a maioria dos ensaios 
clinicos tern falhado em demonstrar beneficios clinicos sus- 
tentados e consistentes. Os desfechos utilizados para caracte- 
rizagao da melhora nos estudos com resposta favoravel tern 
sido o principal fator limitante para garantir a validade externa 
dos resultados. Escores clinicos, nessa faixa etaria, nao pos- 
suem validagao por testes de fungao pulmonar e possuem 
uma variabilidade de avaliagao intrinseca ao metodo. Consi- 
derando a utilizagao de desfechos de maior relevancia clinica 


como resolugao da doenga, a necessidade de internagao ou o 
tempo de hospitalizagao, os beneficios nao sao identificados. 9 

Estudos que apontam beneficio para utilizagao dessas dro¬ 
gas tern sido considerados metodologicamente mais fracos e, 
frequentemente, incluem criangas mais velhas com historia 
de sibilancia previa. 

Recente revisao sistematica da Cochrane nao foi capaz de 
demonstrar beneficios clinicos associados a utilizagao da tera¬ 
peutica, entretanto, a presenga de potenciais efeitos adversos 
(taquicardia, tremores), atrelados ao proprio custo da medica- 
gao trazem questionamentos se os efeitos indesejados nao vi- 
riam a suplantar os beneficios demonstrados. 

No momento, esse tern sido o posicionamento mais fre¬ 
quentemente recomendado a luz dos dados disponiveis na li¬ 
teratura. A recomendagao de uma utilizagao cautelosa, com 
manutengao justificada por resposta clinica observada, ate en- 
tao realizada em muitos servigos e recomendada por muitos 
protocolos, tern deixado de ser uma rotina universal. 911 

0 problema e complexo, pois, apesar de todos esses questio¬ 
namentos, nao se pode desconsiderar que alguns pacientes pa- 
recem demonstrar beneficio com a utilizagao da terapeutica, o 
que dificulta qualquer posicionamento totalmente consolidado. 

A tentativa de definir quais pacientes virao a apresentar re- 
versibilidade a custa de uma constrigao muscular presente na 
via aerea e o grande desafio que a literatura nao foi, ate o mo¬ 
mento, capaz de responder. Mesmo os estudos delineados 
com o objetivo de avaliar isoladamente beneficios em urn sub- 
grupo de lactentes portadores de sibilancia previa tern falhado 
em apresentar resultados conclusivos e favoraveis a utilizagao 
da terapeutica. 911 

A adrenalina inalatoria e outra medicagao frequentemente 
administrada para pacientes portadores de BVA. Consideran- 
do que hiperemia e edema de mucosa sao responsaveis por al¬ 
guns dos mecanismos fisiopatologicos envolvidos na genese 
do processo obstrutivo da BVA, a estimulagao dos receptores 
alfa-adrenergicos poderia agregar beneficios a estimulagao 
dos betarreceptores por parte dos broncodilatadores. A adre¬ 
nalina possui essas propriedades (beta e alfa-adrenergicas), 
com potencial agao farmacologica para reduzir o extravaza- 
mento microvascular (capilar e pos-capilar), reduzir o edema 
sobre a mucosa bronquica e promover broncodilatagao por re- 
laxamento da musculatura bronquica. 911 

Varios estudos tern sido conduzidos procurando determi- 
nar os potenciais beneficios da adrenalina em pacientes com 
BVA em diferentes cenarios. Assim como nos broncodilatado¬ 
res da classe beta-adrenergica, nao ha dados capazes de defi¬ 
nir com seguranga qual subgrupo de pacientes portadores de 
BVA poderia se beneficiar dessa terapeutica. Sob a otica de 
evidencia, tanto broncodilatadores da classe dos beta-adre- 
nergicos quanto a adrenalina (propriedades alfa e beta-adre- 
negicas) tern forte recomendagao para que nao sejam utiliza¬ 
dos como rotina na BVA, juizo fundamentado pela analise 
critica de uma serie de estudos de literatura, delineados com 
pequenas limitagoes metodologicas. 1011 

Sendo assim, a luz do conhecimento atual, essas drogas 
nao devem ser recomendadas no tratamento de rotina dos pa- 
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cientes portadores de BVA, necessitando de novos dados foca- 
dos sobretudo na determinagao das caracteristicas de um sub- 
grupo que poderia se beneficiar da terapeutica. Ate que isso 
seja definido, e importante que outras questoes tambem se- 
jam ponderadas: dose ideal, intervalo de administragao e 
questoes relacionadas a seguranga em terapeuticas mais pro- 
longadas, aspectos tambem sem resposta fundamentada. 

Solugao salina hipertonica 

Estudos advindos de pacientes portadores de fibrose cistica 
vieram a sugerir que a utilizagao de solugoes salinas hipertoni- 
cas (3%, 5% e 7%) administradas por via inalatoria melhoraria 
o clearance mucociliar de lactentes portadores de BVA. Dados 
de literatura chegaram a sugerir que pudesse ser utilizada de 
maneira universal nos portadores de BVA, visto reduzir tempo 
de internagao e demonstrar melhora na redugao de escores cli- 
nicos. 12 

Revisao sistematica da Cochrane incluiu 11 estudos envol- 
vendo 1.090 criangas com BVA: 500 pacientes internados (5 
ensaios clinicos), 65 pacientes ambulatoriais (1 ensaio clinico) 
e 525 pacientes do departamento de emergencia (4 ensaios 
clinicos). Um total de 560 pacientes recebeu solugao salina hi¬ 
pertonica (solugao salina 3%, n = 503; solugao salina 5%, n = 
57). Os doentes tratados com nebulizagao salina 3% apresen- 
taram menor tempo de internagao hospitalar em comparagao 
aqueles tratados com nebulizagao salina a 0,9%. Efeitos de 
melhora sobre escore clinico de avaliagao foram observados 
em ambos os grupos de pacientes (ambulatoriais e interna¬ 
dos). Os 4 ensaios clinicos conduzidos no servigo de urgencia 
nao mostraram quaisquer efeitos significativos de curto prazo 
(30 a 120 minutos) com a utilizagao de ate 3 doses de nebuli¬ 
zagao salina a 3%. Sob o ponto de vista de efeitos adversos as- 
sociados, nao foram relatados eventos significativos atribui- 
dos a inalagao de solugao salina hipertonica. 12 

Recente metanalise estabeleceu a hipotese de que o trata- 
mento da BVA com solugao salina hipertonica poderia dimi- 
nuir sobremaneira tanto a duragao quanto a taxa de hospitali¬ 
zagao, se mais ensaios clinicos randomizados fossem 
delineados e considerados para analise de efeito. Apos analise 
e tratamento dos dados de 11 estudos, concluiu-se que a solu¬ 
gao salina hipertonica seria capaz de reduzir significativamen- 
te tanto a taxa de admissao quanto a duragao da hospitaliza¬ 
gao. A partir desses dados, com evidences de 1 resultado 
favoravel em uma analise de eficacia e de custo-efetividade, 
chegou-se a sugerir sua utilizagao no tratamento dos pacien¬ 
tes portadores de BVA. 

Entretanto, ainda dentro desse cenario, e importante refe- 
rir que muitos questionamentos permanecem a luz desses 
achados. Criticas foram estabelecidas fazendo uma referen¬ 
da de que o efeito da inalagao poderia estar associado a dife- 
rengas assistenciais atreladas ao local de tratamento, isto e, o 
seu efeito poderia ser mais marcado naqueles locais em que a 
duragao total da admissao viesse a superar os 3 dias de inter¬ 
nagao. 12 

Sendo assim, sob o ponto de vista da evidencia, a solugao 
salina hipertonica tern recomendagoes para sua utilizagao, 


embora essas sejam ainda fracas, visto estarem fundamenta- 
das em estudos com achados de menor consistency metodo- 
logica. 

Corticosteroides 

As bases logicas para sua utilizagao estao relacionadas a uma 
possivel importancia da inflamagao na genese do processo. 0 
papel da inflamagao e sustentado por evidences relacionadas 
a um aumento de mediadores pro-inflamatorios e achados en- 
contrados por ocasiao de exames anatomopatologicos em por¬ 
tadores de BVA. 13 

Apesar do seu uso frequente (36% dos casos, em alguns 
centros) e dos seus potenciais beneficios teoricos, os corticos¬ 
teroides sistemicos nao tern demonstrado eficacia no trata¬ 
mento da BVA, sendo, por isso, contraindicados. 

Recente revisao sistematica da Cochrane, incluindo 17 es¬ 
tudos, com mais de 2.500 participantes, evidenciou ausencia 
de efeito para desfecho de internagao hospitalar, quando com- 
parado a placebo, e do tempo total de hospitalizagao pela 
doenga. 13 

A tentativa de demonstrar dados diferentes, por meio de 
metanalise composta por 6 estudos de 12 selecionados, evi¬ 
denciou uma menor permanencia hospitalar, uma menor du¬ 
ragao de sintomas (0,43 dias) e uma melhora no escore clinico, 
sugerindo beneficios atrelados a utilizagao da terapeutica. En¬ 
tretanto, como limitagao da analise, merece ser reforgado que 
em apenas 2 estudos foram incluidos pacientes com etiologia 
viral identificada (VSR). 3 " 13 

Outro aspecto terapeutico relacionado a utilizagao de corti¬ 
costeroides esta centrado na sua administragao por via inala¬ 
toria, com o intuito de se obter uma redugao da sibilancia que 
frequentemente sucede a bronquiolite aguda. Abul-Ainine et 
al. avaliaram os efeitos da budesonida por via inalatoria versus 
placebo em 161 lactentes portadores de BVA por VSR. Nao fo¬ 
ram capazes de encontrar beneficios em curto prazo quanto a 
duragao da sintomatologia e do periodo de hospitalizagao, 
nem em seguimento de maior duragao (12 meses), conside- 
rando a ocorrencia de sintomas respiratorios. 313 

Sob a otica de evidencia, corticosteroides tern forte recomen- 
dagao para nao serem utilizados no tratamento da BVA, dados 
que tern sido fundamentados pela analise critica da literatura, 
incluindo ensaios clinicos bem delineados e metanalises. 313 

Outros 

Varias outras drogas tern sido alvo de estudos para tratamento 
da bronquiolite viral aguda e de suas complicagoes. Em casos 
especiais, apontam para a possibilidade de beneficios associa- 
dos a utilizagao, entretanto, carecemos de maiores evidences 
e fundamentagao cientifica: surfactante exogeno, misturas ga- 
sosas de helio e oxigenio (heliox), desoxirribonuclease huma- 
na recombinante (Dnase), macrolideos, entre outras. 14 

Suporte ventilatorio 

Dependendo da populagao amostrada, a necessidade de venti- 
lagao mecanica pode oscilar entre 5 e 15% dos pacientes inter¬ 
nados. Os maiores candidatos sao lactentes menores de 3 me- 
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ses, pacientes com displasia broncopulmonar, portadores de 
desnutrigao proteicocalorica, sindrome de Down, cardiopatias 
congenitas e pacientes que adquiriram bronquiolite intra-hos- 
pitalar. 0 tempo de ventilagao mecanica oscila entre 5 e 15 
dias, periodo no qual o processo obstrutivo deve comegar a re- 
solver-se. 

Ao manejar urn paciente em ventilagao mecanica, indepen- 
dentemente do equipamento (respirador mecanico) que se 
tern dispomvel, e fundamental o conhecimento das bases fi- 
siopatologicas associadas a doenga. As limitagoes de fluxo, 
principalmente expiratorios (impostos pela presenga do pro¬ 
cesso obstrutivo), poderao resultar em aumento nos volumes 
e pressoes expiratorios finais (auto-PEEP), que aumentarao o 
risco de barotrauma e nao permitirao que as trocas gasosas 
ocorram de maneira adequada. Portanto, na estrategia de ven¬ 
tilagao, e fundamental que se estabelegam tempos expirato¬ 
rios suficientes para que o volume corrente expiratorio possa 
ser completamente exalado. 0 resultado final implicara no uso 
de frequences respiratorias mais baixas (geralmente < 20 
mrpm), com tempos inspiratorios adequados e tempos expi¬ 
ratorios mais longos. Nao se devem empregar volumes corren- 
tes elevados, o que tambem aumenta o risco de barotrauma/ 
volutrauma (geralmente < 10 mL/kg), e deve-se tentar limitar 
os picos de pressao inspiratoria a valores < 35 cmH 2 0. A fragao 
inspirada de oxigenio deve ser ajustada para buscar uma satu- 
ragao de oxigenio superior a 90%. 0 uso de pressao expiratoria 
positiva final (PEEP) e outro assunto controverso dentro das 
estrategias ventilatorias em pacientes com patologia obstruti- 
va. Embora alguns pacientes possam se beneficiar de sua utili- 
zagao, os valores fisiologicos limitam esse uso, pelos poten- 
ciais riscos de complicagoes que podem advir do seu emprego 
em lactentes portadores de doenga obstrutiva. 15 

Criterios de alta hospitalar 

Nao existem criterios universais capazes de englobar com se- 
guranga a alta hospitalar de todos os pacientes portadores de 
BVA. Na Tabela 4, e possivel observar alguns dados importan- 
tes que devem ser considerados por ocasiao desse processo de 
alta. 

Tabela 4 Criterios de alta hospitalar 

Manter a monitoragao depois da retirada do oxigenio (6 a 

12 horas), incluindo um periodo de sono 

Planejar a alta junto aos pais desde a internagao hospitalar 

(acordar previamente os criterios de alta) 

Criterios de alta: 

Frequencia respiratoria adequada para idade, sem sinais 
clinicos de desconforto respiratorio 

Saturagao de 0 2 > 93% em ar ambiente 

Ingesta adequada 

Cuidadores capazes de realizar adequadamente higiene das 
vias aereas superiores 

Cuidadores capazes de entender orientagoes fornecidas: 
Evolupao e motivos para retorno (sinais de alerta) 
Possibilidade de revisao medica apos a alta 


Medidas preventivas 

Imunizagao passiva 

A imunoglobulina endovenosa especifica (IGEV-VSR) e o anti- 
corpo monoclonal humanizado para VSR (palivizumabe) tern 
se mostrado efetivos na prevengao da infecgao pelo VSR em 
populagoes de risco. 1617 

No nosso meio, encontra-se comercialmente dispomvel 
para uso apenas o palivizumabe. As recomendagoes estabele- 
cidas para sua utilizagao na America do Norte recentemente 
sofreram atualizagao e podem ser vistas, de maneira sumari- 
zada, no Quadro 2. 17 

E importante referir que os beneficios advindos dessa pre¬ 
vengao devem ser avaliados de maneira critica quanto ao cus- 
to-beneficio. Contextos geograficos, epidemiologicos e econo- 
micos devem ser considerados antes da incorporagao 
universal da recomendagao. 


Quadro 2 Profilaxia com anticorpo monoclonal 
humanizado (palivizumabe) na BVA por VSR 


A profilaxia com palivizumabe* 


1 E recomendada, no primeiro ano de vida, para recem- 

-nascidos com idade gestacional < 29 semanas 

2 

Nao e recomendada para recem-nascidos saudaveis com 
idade gestacional > 29 semanas 

3 

E recomendada, no primeiro ano de vida, para recem- 
-nascidos pre-termo portadores de doenpa pulmonar 
cronica da prematuridade definida por: idade gestacional 
< 32 semanas, associada a necessidade de oxigenio (> 

21%), por pelo menos 28 dias apos o nascimento 

4 

No primeiro ano de vida e indicada para lactentes 
portadores de doenqa cardiaca com repercussao 
hemodinamica significativa 

5 

No primeiro ano de vida, pode ser indicada ate um 
maximo de cinco doses mensais (15 mg/kg/dose), 
durante a temporada do VSR, naqueles lactentes que 
preenchem os criterios de utilizapao do imunobiologico. 
Lactentes com criterios de utilizagao, nascidos ao longo 
da temporada do VSR virao a requerer menos doses 

6 

Nao e recomendada no segundo ano de vida, exceto 
para os lactentes que necessitaram de pelo menos 28 
dias de suplementagao de oxigenio, apos o nascimento, 
e que continuam a requerer alguma intervengao 
medica (oxigenio suplementar, terapia cronica com 
corticosteroide ou diuretico) 

7 

Deve ser descontinuada no caso de o lactente necessitar 
de hospitalizagao associada a VSR 

8 

No primeiro ano de vida, pode ser considerada 
nos lactentes com anomalia pulmonar ou doenga 
neuromuscular capazes de prejudicar a capacidade de 
clearance das secregoes das vias aereas superiores 

9 

Nos dois primeiros anos de vida (< 24 meses), pode ser 
considerada durante a temporada do VSR nas criangas 
profundamente imunocomprometidas 

10 

Nao e recomendada para criangas portadoras de fibrose 
cistica ou sindrome de Down, em fungao de os dados 
disponiveis serem insuficientes para um juizo critico 
consolidado 

11 

Nao e recomendada para prevengao de VSR associada a 
cuidados de saude 


* Recomendacoes estabelecidas a partir de poh'tica da AAP: Updated 
Guidance for Palivizumab Prophylaxis Among Infants and Young Children 
at Increased Risk of Hospitalization for Respiratory Syncytial Virus Infection, 
2014. 
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Complicagoes 

As complicagoes da bronquiolite podem ser divididas em agu- 
das e cronicas (sequelas). 

As complicagoes agudas estao relacionadas as complica¬ 
goes habituais das pneumopatias decorrentes de hiperinsufla- 
gao pulmonar e ocorrem em ate 79% das criangas; em 24%, 
sao mais serias. As complicagoes respiratorias sao mais fre- 
quentes (60%), seguidas das infecgoes (41%), complicagoes 
cardiovasculares (9%), alteragoes eletrolfticas (19%) e outras 
(9%). As complicagoes tambem sao mais frequentes em pa- 
cientes prematuros (87%), criangas com alteragoes cardiacas 
congenitas (93%) e criangas com ontras anomalias congenitas 
(90%). Criangas com 33 a 35 semanas gestacionais tern o mais 
alto nivel de complicagoes (93%), com longas hospitalizagoes 
e alto custo de internagao comparado com outros prematuros 
(p < 0,004). 18 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer que a BVA e uima das causas mais 
frequentes de internagao hospitalar nessa faixa etaria. 

• Considerar que o diagnostico da BVA deve ser 
estabelecido dentro de bases clinicas e que e 
importante ter uma visao detalhada dos principals 
fatores, como sibilos e crepitantes associados ou nao a 
taquipneia e tiragem. 

• Reconhecer que, na grande maioria dos pacientes, a 
evolugao e benigna e o processo evolui para a cura sem 
a necessidade de nenhuma intervengao. 

• Considerar sempre a administragao de oxigenio no 
tratamento dos pacientes hospitalizados com 
bronquiolite. 

• Reconhecer que e necessaria a saturagao de oxigenio 
por oximetria de pulso, visando a mante-la em nfveis 
superiores a 90%. 
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CAPITULO 5 


SIBILANCIA RECORRENTE 
POS-VIRAL 

Leonardo Araujo Pinto 


Introdugao 

A bronquiolite aguda (BA) tem sido definida em muitos estu- 
dos como uma infecgao respiratoria aguda (IRA), geralmente 
de etiologia viral, associada ao primeiro episodio de sibilancia 
e/ou dificuldade respiratoria em criangas com menos de 1 ano 
de idade. E considerada a principal causa de hospitalizagao no 
1 Q ano de vida. 1 Apos uma BA com hospitalizagao, 30 a 40% 
dos pacientes voltam a apresentar crises de sibilancia recor- 
rente (SR). A SR pos-viral esta associada a importante morbi- 
dade na pediatria. 

Segundo estudos clinicos e consensos, o primeiro episodio 
(BA) deve ser manejado apenas com tratamento de suporte, 
incluindo oxigenioterapia e suporte ventilatorio, se necessario. 
Ja para os lactentes com SR pos-bronquiolite, o tratamento 
prescrito e extremamente variavel, dependendo das caracte- 
risticas do paciente. 2 Quando etiologias mais graves, como fi¬ 
brose cistica ou cardiopatias congenitas, podem ser excluidas, 
os pacientes com SR sao frequentemente manejados com me- 
dicamentos testados e utilizados no manejo da asma. Entre- 
tanto, existe uma grande variagao nas medidas terapeuticas 
prescritas, e os lactentes sibilantes tambem sao frequente¬ 
mente manejados de forma conservadora (suporte), conside- 
rando o diagnostico de sibilancia transitoria da infancia e a ca- 
racterfstica benigna na evolugao de medio ou longo prazo. 3 

Dessa forma, muitos pacientes com SR sao tratados confor- 
me entendimento particular do medico-assistente. 2 Dessa for¬ 
ma, e fundamental que sejam descritas diretrizes especificas 
para esse topico, como uma tentativa de uniformizar e melho- 
rar o manejo dos lactentes com SR. 

Diagnostico diferencial 

0 termo sibilancia recorrente ou lactente sibilante pode ser 
considerado urn diagnostico sindromico e, antes de iniciar a 
terapeutica, sempre e fundamental considerar o diagnostico 
etiologico mais provavel. 0 diagnostico de asma em lactentes 
e desafiador, 4 e deve-se sempre diferenciar as causas mais fre- 
quentes de sibilancia (sibilancia transitoria da infancia e 


asma) de outras causas mais raras. Entre as causas mais raras 
ou secundarias, algumas de grande relevancia para o diagnos¬ 
tico diferencial sao citadas na Tabela l. 5 

Para se fazer o diagnostico diferencial, uma cuidadosa his- 
toria clmica deve ser inicialmente realizada, prestando aten- 


Tabela 1 Diagnostico diferencial, sinais que podem 
sugerir alguma doenga de maior gravidade e exames 
complementares que podem ser indicados no lactente 
com sibilancia recorrente 


Diagnostico 

etiologico 

Sinais de alerta 

Exames 

complementares 

Bronquiolite 

obliterante 

Bronquiolite grave 
com hospitalizagao 
seguida de sintomas 
continuos 

Oxigenoterapia por 
periodo prolongado 

TC de torax 
Cintilografia 
perfusional 
Radiografia de 
torax 

Imunodeficiencias 

Infecgoes repetidas 
de resolugao lenta 
Mae com infecgao 
por HIV 

Infecgoes em 
diversos sitios 

Baixo peso 

Imunoglobulinas 

sericas 

Anti-HIV 

NBT 

Fibrose cistica 

Historia de ileo 
meconial 

Suor salgado 

Esteatorreia/baixo 

peso 

HF de fibrose cistica 
Hipocratismo digital 

Eletrolitos no suor 
Estudo genetico 

Traqueobroncoma- 

lacia 

Sintomatologia que 
modifica com o 
posicionamento do 
bebe 

Fibrobroncoscopia 

Displasia 
broncopulmonar; 
doenga pulmonar 
cronica da 
prematuridade 

Prematuridade 

Uso de ventilagao 
mecanica ou 
oxigenoterapia 
Sintomas continuos 
desde o periodo 
neonatal 

Radiografia de 
torax 


TC: tomografia computadorizada; NBT: teste do nitroazul de tetrazolio; 
HF: historia familiar. 

Fonte: adaptada de Alampi et al., 2009. 6 
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gao em alguns sinais clinics que podem ser utilizados como 
“sinais de alerta”. 

Inicio dos sintomas e evolugao 
pos-bronquiolite aguda 

E importante questionar quanto ao surgimento dos primeiros 
sintomas, se ocorreram desde o inicio da vida ou mais tardia- 
mente. No primeiro caso, deve-se atentar para doengas conge¬ 
nitas, como malformagoes da via aerea. A historia neonatal da 
crianga tambem deve ser realizada de forma minuciosa, prin- 
cipalmente em relagao ao uso de ventilagao mecanica e oxige- 
noterapia, o que pode levar a suspeita de displasia broncopul- 
monar ou doenga pulmonar cronica (DPC) da prematuridade. 

Padroes de sibilancia 

Quando transitorio, pode estar associado a virus respiratorios, 
hiper-reatividade bronquica ou asma; se persistente, podem- 
-se considerar anomalias congenitas e outras doengas, como 
discinesia ciliar ou bronquiolite obliterante. 7 ’ 8 

Caracteristicas dos sintomas associados 
a sibilancia 

Tosse durante a alimentagao pode estar associada a vomitos 
ou engasgos, caracterizando disturbio da deglutigao. Doenga 
do refluxo gastroesofagico (DRGE) pode causar tosse logo 
apos a ingestao alimentar. Tosse seca noturna pode estar rela- 
cionada com asma atopica. 9 Em pacientes com tosse cronica 
produtiva, devem-se investigar DPC supurativas associadas a 
bronquiectasias. 

Qualquer sintoma respiratorio associado a esteatorreia e di- 
ficuldade de ganho ponderal pode estar relacionado a fibrose 
cistica. Sibilancia persistente modificando-se de acordo com o 
posicionamento do paciente pode ser associada a traqueoma- 
lacia ou anomalias de grandes vasos. Casos de bronquiolite 
grave, com sintomas continuos e uso prolongado do 0 2 , po¬ 
dem sugerir a possibilidade de bronquiolite obliterante. 7 Por 
fim, sibilancia associada com cardiopatias congenitas e insufi- 
ciencia cardiaca pode apresentar-se clinicamente com taquip- 
neia, cianose durante as mamadas e baixo ganho ponderal. 

Avaliagao clinica dos fenotipos de sibilancia 

Para pacientes que nao apresentam nenhum dos “sinais de 
alerta” (ver Tabela 1) para doengas mais raras, pode-se seguir 
com a avaliagao dos fenotipos de sibilancia. Os estudos de 
coorte e consensos de asma e sibilancia (www.ginasthma. 
com) descrevem diversos padroes distintos de sibilancia que 
podem ocorrer durante a toda infancia, assim como a sua evo- 
lugao. Especificamente para os primeiros anos de vida, desta- 
cam-se dois fenotipos que devem ser investigados para, sem- 
pre que possivel, receberem tratamentos mais especificos. 

1. Sibilancia transitoria/nao atopica: sibilos durante os 2 e 3 pri¬ 
meiros anos de vida e nao mais apos essa idade. Esses pacien¬ 
tes apresentam sibilancia desencadeada principalmente por 
virus que tende a desaparecer com o crescimento. 

2. Asma atopica: caracterizada por sibilancia associada aos se- 
guintes itens: 


• manifestagao de atopia: eczema, finite, conjuntivite, aler- 
gia alimentar, eosinofilia e/ou niveis series elevados de 
IgE total; 

• sensibilidade comprovada pela presenga de IgE especifica 
a alimentos na infancia precoce e, em seguida, IgE especi¬ 
fica a aeroalergenos; 

• sensibilizagao a aeroalergenos especialmente se exposto a 
niveis elevados de alergenos perenes no domicilio; 

• pai e/ou mae com historia de asma. 

Para diferenciar esses dois fenotipos, pode-se utilizar o indice 
preditor de asma (Asthma Predictive Index - API), que e urn 
escore clinico usado para estimar o risco de urn lactente sibi- 
lante apresentar ou desenvolver asma atopica, conforme des- 
crigao a seguir: 

1. Criterios maiores: 

• urn dos pais com asma; 

• diagnostic de dermatite atopica. 

2. Criterios menores: 

• diagnostic medico de finite alergica; 

• sibilancia nao associada a resfriado; 

• eosinofilia maior ou igual a 4%. 

Pacientes com 1 criterio maior ou 2 menores devem ser consi- 
derados de alto risco para asma. No caso de pacientes com API 
negativo, mais de 90% dos lactentes ou pre-escolares estarao 
livres dos sintomas ate os 6 anos de idade, ficando claro o ca- 
rater transitorio desse fenotipo e a acuracia do escore. 

Os medicamentos antiasmaticos podem ser mais eficazes e 
sao indicados em pacientes de alto risco para asma, enquanto 
pacientes com sibilancia transitoria pos-viral devem receber 
urn manejo mais conservador. Se existe duvida quanto a clas- 
sificagao, pode-se realizar urn teste terapeutico com medica¬ 
mentos para asma (corticosteroides inalatorios sao a primeira 
escolha). Entretanto, nao se deve insistir nesse tratamento se 
nao houver resposta. 

Diagnostico 

Pacientes sem os chamados “sinais de alerta” podem ser ma- 
nejados de acordo com o fenotipo mais provavel e nao neces- 
sitam de exames complementares se os sintomas sao leves. 
Entretanto, sempre que ha “sinais de alerta”, assim como SR 
com sinais de gravidade ou sem resposta ao tratamento, e pre- 
ciso seguir os passos para uma investigagao mais detalhada 
(ver Tabela 1). Para a realizagao do diagnostico correto de sibi¬ 
lancia, de acordo com o quadro clinico do paciente, por vezes, 
alguns exames complementares podem ser necessarios: 

1. Radiografia de torax: pode mostrar areas de hiperinsuflagao, 
atelectasias, infiltrados intersticiais, cardiomegalia sugerindo 
diagnostics mais provaveis, de acordo com os dados apre- 
sentados na Tabela 2. Geralmente e solicitado em casos de SR 
nao responsiva a broncodilatadores (ver Tabela 1). 

2. Tomografia computadorizada (TC) de torax de alta resolugao: 
pode definir o diagnostico de bronquiolite obliterante. Os 
achados mais caracteristicos sao bronquiectasias, algapona- 
mento aereo e perfusao em mosaico. 
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3. Fibrobroncoscopia (FB): a FB rigida tem sua importancia no 
diagnostico e na retirada de corpos estranhos; a FB flexivel 
auxilia no diagnostico de fistulas traqueoesofagicas com ou 
sem estenose de esofago, traqueo e broncomalacia, anel vas¬ 
cular e outras compressoes cardiacas, granuloma ou estenose 
traqueal. 

4. Eletrolitos no suor: esse teste deve ser realizado em todo lac- 
tente sibilante com sinais de baixo ganho ponderal, alteragao 
nas fezes ou historia familiar de FC. Alem disso, alguns acha- 
dos como baqueteamento digital, valor de tripsina imunor- 
reativa (IRT) limitrofe e doenga de caracteristica supurativa 
tambem podem indicar o exame. Valores abaixo de 30 em ge- 
ral afastam a possibilidade. Resultados entre 30 e 60 sao con- 
siderados limitrofes e devem ser repetidos. Valores acima de 
60 sao considerados positivos, mas tambem devem ser repe¬ 
tidos para a confirmagao do diagnostico. 

5. Videodeglutograma: e considerado urn dos melhores testes 
para avaliagao e diagnostico dos disturbios da deglutigao, que 
podem estar associados a sibilancia recorrente ou persistente. 

6. Dosagem de imunoglobulinas sericas (IgA, IgG, IgM e IgE): 
pode ser considerado urn bom teste de triagem para imuno- 
deficiencias congenitas e pode ser definitivo nos casos de hi- 
pogamaglobulinemia. 

Manejo farmacologico na prevengao 
das crises 

Os lactentes que nao apresentam sinais de alerta devem ser 
classificados em dois grupos principal: asma atopica ou sibi¬ 
lancia transitoria induzida por virus. A diferenciagao entre es¬ 
ses dois grupos e mais facilmente realizada de forma retros- 
pectiva em criangas maiores. Entretanto, o API e os dados da 
historia podem sugerir o diagnostico de asma atopica: historia 
familiar de asma ou rinite alergica, presenga de sintomas na- 
sais na crianga, como obstrugao nasal e prurido constante, ou 
episodios de sibilancia somente controlados por uso de bron- 
codilatadores e corticosteroides. Existem tambem dados da 
anamnese que sugerem o diagnostico de sibilancia transitoria 
induzida por virus, como ausencia de historia pessoal ou fami¬ 
liar de atopia, tendencia a apresentar episodios somente no 
inverno, com redugao expressiva no verao. Entretanto, as cri¬ 
ses de sibilancia em asmaticos atopicos tambem podem ser 
induzidas por infecgoes virais, o que pode confundir ainda 
mais a diferenciagao entre esses dois fenotipos. Dessa forma, 

Tabela 2 Avaliagao clinica dos fenotipos de sibilancia 
com a utilizagao do indice preditivo de asma 

Criterios maiores 
Um dos pais com asma 
Diagnostico de dermatite atopica 

Criterios menores 

Diagnostico medico de rinite alergica 
Sibilancia nao associada a resfriado 
Eosinofilia maior ou igual a 4% 

Fonte: adaptada de Castro-Rodriguez, 2010. 10 


a utilizagao de teste terapeutico com medicamentos antias- 
maticos pode ser muito util na diferenciagao desses fenotipos. 

Com relagao a profilaxia das crises em lactentes, o uso de 
corticosteroides inalatorios tem sido muito discutido. Muitos 
estudos apontam para vantagem de seu uso em criangas com 
crises frequentes, graves e que necessitam uso de costicoste- 
roides orais. Estudos de longo prazo com uso de corticosteroi¬ 
des inalados em doses moderadas tem mostrado que eles po¬ 
dem interferir na estatura final, porem, em lactentes com 
perfil sugestivo de asma, com sintomatologia intensa e neces- 
sidade frequente de corticosteroides orais, o inalatorio deve 
ser preferido e utilizado com espagadores valvulados. 

Os principais efeitos adversos em longo prazo (potenciais ou 
comprovados) para o uso frequente de corticosteroides orais es- 
tao descritos a seguir. 0 uso de corticosteroides inalados e mais 
seguro, mas doses elevadas tambem podem levar a efeitos ad¬ 
versos significativos, como redugao de estatura final, redugao 
da densidade mineral ossea e aumento do risco de fraturas os- 
seas. 0 monitoramento desses pacientes deve incluir observa- 
gao de melhora clinica e controle periodico dos possiveis efeitos 
adversos. 0 criterio de escolha de corticosteroide inalatorio 
deve considerar as drogas com menores efeitos colaterais. Alem 
disso, deve-se utilizar a menor dose para controle dos sintomas. 
A beclometasona e a fluticasona tem sido as mais indicadas 
atualmente no Brasil. A dose inicialmente prescrita nessa idade 
pode variar entre 100 e 200 meg de beclometasona por dia. Caso 
o controle nao seja adequado com a dosagem baixa de corticos¬ 
teroides inalatorios, e preferivel associar o antileucotrieno do 
que manter doses elevadas de corticosteroides inalados em lon¬ 
go prazo. E importante lembrar que lactentes com sibilancia fre¬ 
quente ou crises graves devem ser encaminhados para investi- 
gagao em servigos especializados em pneumologia pediatrica. 
Por outro lado, criangas que apresentam episodios eventuais e 
respondem ao tratamento com broncodilatadores e corticoste¬ 
roides podem ser acompanhadas sem investigagao ou trata- 
mentos invasivos (Tabela 3). 

Manejo das exacerbagoes 

Os objetivos do tratamento em um lactente com crise de sibilan¬ 
cia sao: manter a saturagao de 0 2 acima de 94%; reduzir a difi- 

Tabela 3 Opgoes de tratamento para prevengao das 

crises de sibilancia 

Medicamentos indicados no teste terapeutico ou na prevengao 

em pacientes de alto risco para asma 


Corticosteroide 

inalatorio 

(beclometasona, 

fluticasona) 

Teste terapeutico (3 a 4 semanas) 

Seguro em doses baixas 

Suspeita de asma (criterios API) 

Sibilancia frequente apos hospitalizagao 

A) Passo 1 

Corticosteroide (dose baixa, 1 § escolha) ou 
Antileucotrieno (montelucaste) 

B) Passo 2 

Corticosteroide (dose moderada) ou 
Corticosteroide (dose baixa) + 
antileucotrieno 

C) Passo 3 

Corticosteroide (dose alta) + 
antileucotrieno associado 

Fonte: adaptada de Global Initiative for Asthma (GINA), 2009. 11 
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culdade respiratoria e a sibilancia o mais rapido possivel; e redu- 
zir o tempo de internagao nas exacerbagoes agudas. Alem disso, 
e importante fornecer o tratamento mais especifico consideran- 
do o diagnostico etiologico mais provavel e fornecer orientagao 
adeqnada para a prevengao das crises subsequentes. 

Os espagadores caseiros tambem sao eficientes, mas podem 
gerar maior perda de medicagao em pacientes pequenos. Se- 
gundo o consenso da Global Initiative for Asthma (GINA), 11 as 
doses e a tecnica de inalagao indicadas para a faixa etaria sao: 

• indicar o uso de broncodilatador beta-2-agonista (salbuta- 
mol), spray e espagador; a dose inicial pode ser 4 jatos a cada 
20 minutos durante a l- hora; 11 

• na faixa etaria de lactentes, devem-se utilizar preferencial- 
mente espagadores com mascara flexivel (p.ex., Medicate®, 
Agachamber® ou Inalair®). 12 

0 uso do corticosteroide sistemico esta bem indicado em urn 
paciente com API positivo e exacerbagao moderada ou grave. 
Entretanto, a via indicada e urn erro frequente na pratica clini- 
ca pediatrica e no manejo do lactente sibilante ou asmatico. A 
melhor via para administrar o corticosteroide na crise aguda e 
via oral (VO). 0 uso do corticosteroide oral e mais facil, tern 
custo mais acessivel, e menos invasivo e tao eficaz quanto o 
medicamento utilizado por via parenteral. 

Outras medidas terapeuticas 

As medidas terapeuticas indicadas podem depender, especi- 
ficamente, do diagnostico etiologico. 13 No caso de diagnosti¬ 
cs mais raros, as medidas sao especificas para cada uma das 
entidades etiologicas descritas (ver Tabela 1). Ja para pacien¬ 
tes que se enquadram no perfil dos fenotipos de sibilancia, o 
tratamento tambem pode ser diferenciado conforme o fenoti- 
po mais provavel. 13 Os pacientes com SR pos-viral devem re- 
ceber medidas para reduzir os fatores desencadeantes, espe- 
cialmente tabagismo passivo e exposigao a virus. Dessa 
forma, os pais tabagistas devem ser encaminhados para ser- 
vigos especializados no manejo de tabagismo, e os familiares 
podem ser orientados a evitar o inicio muito precoce dos fi- 
lhos na pre-escola. 

0 tratamento dos lactentes sibilantes de alto risco para 
asma baseia-se na redugao da inflamagao, na prevengao das 
exacerbagoes e na disponibilizagao dos medicamentos. Para 
prevengao das crises, as diretrizes nacionais e internacionais 
recomendam corticosteroides por via inalatoria como primei- 
ra escolha para tratamento 12 e, como alternativa, os antileuco- 
trienos. 11 

Medidas preventivas nao farmacologicas 

Algumas medidas nao farmacologicas podem ter impacto na 
prevengao e no controle de crises e complicagoes. As medidas 
mais importantes sao: 

• evitar creches ou pre-escola nos primeiros 12 a 24 meses; 

• evitar exposigao ao tabagismo passivo; 

• promover aleitamento materno; 

• cuidar do estado nutricional; 

• vacinar para influenza e pneumococo. 


Novos tratamentos 

Nebulizagao com solugao salina 
hipertonica 3% 

Essa intervengao tern mostrado urn aumento no clearance mu- 
cociliar em pacientes com bronquiectasias e fibrose cistica, 
podendo tambem ser considerada em alguns casos. Em estu- 
dos recentes, o uso da solugao hipertonica reduziu o tempo de 
hospitalizagao em pacientes combronquiolite e lactentes com 
crises recorrentes de sibilancia. 14 Entretanto, ainda sao poucos 
os estudos, e essa intervengao nao foi incluida em consensos e 
diretrizes recentes. 

Macrolideos 

0 uso de macrolideos como agente anti-inflamatorio vem 
crescendo, principalmente em doengas cronicas com predo- 
minio de neutrofilos, como fibrose cistica. Estudos tern mos¬ 
trado que os macrolideos apresentam urn efeito anti-inflama- 
torio ao inibir a produgao de citocinas, o que diminui o 
recrutamento de neutrofilos aos bronquiolos e, consequente- 
mente, a hipersecregao de muco. 15 Entretanto, nao ha estudos 
clinicos adequados para comprovar sua eficacia, devendo-se 
evitar seu uso rotineiro, considerando-se sobretudo a possibi- 
lidade de indugao de resistencia bacteriana. 15 

Prevengao primaria com palivizumabe 
Essa intervengao tem-se mostrado eficaz na prevengao de in- 
fecgao por virus sincicial respiratorio (VSR) em lactentes nas- 
cidos prematuros e ja esta indicada para prevengao da BA. 
Entretanto, estudos mais recentes demonstram que essa in¬ 
tervengao pode ter impacto tambem na prevengao primaria de 
SR em bebes prematuros. 16 De qualquer forma, as recomenda- 
goes para receber palivizumabe como uso preventivo, segun- 
do a Sociedade Brasileira de Pediatria (www.sbp.com.br), sao 
restritas a situagoes de prematuridade, DPC ou cardiopatias 
congenitas, conforme descrito a seguir: 

1. Prematuridade: 

• pre-termo com idade gestacional < 28 semanas e 6 dias, 
sem DPC, estando com menos de 12 meses de idade no ini¬ 
cio do periodo de sazonalidade do VRS; 

• pre-termo entre 29 e 31 semanas e 6 dias, sem DPC, estan¬ 
do com menos de 6 meses de idade no inicio da sazonali¬ 
dade; 

• acima de 32 semanas, o pre-termo e urn grupo de maior 
risco para morbidades respiratorias do que os recem-nas- 
cidos de termo, mas nao existe evidencia de ensaios clini¬ 
cos randomizados fornecendo subsidios consistentes o 
suficiente para recomendar a profilaxia com palivizumabe. 

2. DPC: 

• <2 anos com DPC que necessitam de tratamento (oxigenio 
inalatorio, diureticos, broncodilatador, corticosteroide 
inalatorio) nos 6 meses anteriores ao inicio do periodo de 
sazonalidade. 

3. Cardiopatia congenita: 

• em criangas < 2 anos com cardiopatia cronica que necessi- 
tem de tratamento da IC ou que tenham HP moderada- 
-grave, ou com doenga cardiaca cianotica; 
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• cardiopatias que nao necessitam de CIV e CIA sem reper- 
cussao hemodinamica, cardiomiopatia moderada e as cor- 
rigidas apenas cirurgicamente, sem insuficiencia cardiaca 
residual. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer que o lactente com sibilancia recorrente 
nao deve ser compreendido como sinonimo de asma 
atopica e, obrigatoriamente, ter consciencia de que 
muitas doenpas graves podem provocar sibilancia. O 
diagnostico etiologico deve ser o mais precoce 
possfvel. 

• Saber que a abordagem do paciente com sibilancia e 
diversa quanto ao seu tratamento, desde a avaliagao de 
risco e gravidade quanto ao seu manejo 
medicamentoso. 

• Realizar uma boa avaliagao do paciente e instituir o 
tratamento que gere melhores resultados. Quanto ao 
uso dos corticosteroides inalatorios, ter o entendimento 
e saber explicar que os corticosteroides de via inalatoria 
podem ser seguros se utilizados corretamente e podem 
ser muito eficazes na profilaxia de crises da sibilancia, 
sobretudo em lactentes de alto risco para asma. 
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Introdugao 

A maioria das criangas tem de 4 a 6 infecgoes respiratorias agu- 
das (IRA) por ano, principalmente nas areas urbanas. As IRA 
correspondem a 1/4 de todas as doengas e mortes entre crian¬ 
gas nos paises em desenvolvimento. Cerca de 2 a 3% das IRA 
evoluem para infecgao do parenquima pulmonar, das quais 10 
a 20% evoluem para obito, contabilizando 1,2 milhao de obitos 
por ano. No inicio da decada de 2000, o Brasil concentrava 
grande parte dos casos de pneumonia adquirida na comunida- 
de (PAC) em menores de 5 anos de idade em todo o mundo. 1 ’ 2 

Em paises desenvolvidos, a incidencia de PAC e de 10 a 
15/1.000 criangas/ano, e a taxa de internagao e de 1 a 4/1.000 
criangas/ano, ocorrendo sobretudo em menores de 5 anos. 3 

Os principais fatores de risco para PAC sao: desnutrigao, 
baixa idade, comorbidades e gravidade da doenga, que podem 
concorrer para o obito. Outros fatores, como baixo peso ao 
nascer, permanencia em creche, episodios previos de sibilos e 
pneumonia, ausencia de aleitamento materno, vacinagao in- 
completa, variaveis socioeconomicas e variaveis ambientais, 
tambem contribuem para a morbidade e a mortalidade. 4 ’ 5 

Etiologia 

E dificil estabelecer o diagnostico etiologico das PAC. Seu cur- 
so clinico costuma ser muito semelhante para os diversos 
agentes, as tecnicas diagnosticas sao, em geral, de baixa sensi- 
bilidade ou de custo elevado e de dificil acesso a maioria dos 
servigos. Dependendo do numero de testes diagnostics utili- 
zados, o diagnostico etiologico das PAC pode ser identificado 
em cerca de 24 a 85% dos casos. 

Varios estudos apontam os virus como os principais agen¬ 
tes de PAC em criangas ate 5 anos em paises desenvolvidos. 
Quanto mais jovem a crianga, excluindo-se os primeiros 2 
meses de vida, maior a chance de ocorrencia de doenga de 
etiologia viral. 0 virus sincicial respiratorio (VSR) e o mais fre- 
quentemente encontrado, seguido dos virus influenza , parain¬ 
fluenza , adenovirus e rinovirus. Menos frequentemente, 
outros virus podem causar PAC, como varicela-zoster, corona- 


virus, enterovirus, citomegalovirus, virus Epstein-Barr, herpes 
simples, virus da caxumba e do sarampo e hantavirus. Mais 
recentemente, o metapneumovirus humano (HMPV), o boca- 
virus e urn coronavirus mutante - associado a sindrome respi- 
ratoria aguda grave (SARS) - tern sido associados a PAC. Os 
virus podem ser responsaveis por ate 90% das pneumonias no 
1 Q ano de vida e por 50% dos casos na idade escolar. 67 

Os agentes bacterianos, por outro lado, sao os principais 
responsaveis pela maior gravidade e mortalidade por PAC na 
infancia. 0 Streptococcus pneumoniae ou pneumococo e o 
principal agente bacteriano de PAC. 

Os agentes etiologies mais comumente isolados em crian¬ 
gas com PAC nos paises em desenvolvimento sao as bacterias 
pneumococo, Haemophilus influenzae e Staphylococcus au¬ 
reus. A frequencia de coinfecgao virus-bacteria em pacientes 
com PAC tem variado de 23 a 32%. 8 

Algumas criangas apresentam alto risco para infecgao pelo 
pneumococo: infectadas pelo virus HIV, com imunodeficien- 
cias congenitas ou adquiridas, cardiopatas, nefropatas e pneu- 
mopatas cronicas, incluindo a asma grave, com diabete melito, 
com hemoglobinopatias, principalmente anemia falciforme, 
asplenia congenita ou adquirida, fistula liquorica, cirrose he- 
patica ou contactantes de doentes cronicos. 14 A Tabela 1 rela- 
ciona os principais agentes etiologies e as faixas etarias. 

Avaliagao clinica e diagnostico 

0 quadro clinico da PAC pode variar com a idade da crianga, o 
estado nutricional, a presenga de doenga de base e o agente 
etiologico, podendo ser mais grave nas criangas mais jovens, 
desnutridas ou que apresentam comorbidades. Os principais 
sinais e sintomas da PAC sao febre, tosse, frequencia respira- 
toria elevada (taquipneia) e dispneia, de intensidades varia¬ 
veis. Sintomas gripais sao comuns, bem como otite media. Al¬ 
gumas criangas apresentam dor abdominal, principalmente 
quando ha envolvimento dos lobos pulmonares inferiores. 

Nas criangas pequenas, dificilmente se encontram altera- 
goes localizadas a ausculta respiratoria. A sibilancia ocorre 
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Tabela 1 Principals agentes etiologicos de pneumonia 
comunitaria, de acordo com a faixa etaria 2228 


Ate 2 meses 

Estreptococo do grupo B, enterobacterias, 
Listeria monocytogenes, Chlamydia 
trachomatis, Staphylococcus aureus, virus 

De 2 a 6 meses 

Chlamydia trachomatis, virus, germes 
da pneumonia afebril, Streptococcus 
pneumoniae, Staphylococcus aureus, 

Bordetella pertussis 

De 7 meses a 5 

anos 

Virus, Streptococcus pneumoniae, 

Haemophilus influenzae, Staphylococcus 
aureus, Mycoplasma pneumoniae, 
Mycobacterium tuberculosis 

> 5 anos 

Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia 
pneumoniae, Streptococcus pneumoniae, 
Mycobacterium tuberculosis 


com maior frequencia nas criangas com infecgoes virais ou por 
M. pneumoniae ou C. pneumoniae. 

Na crianga com IRA, a frequencia respiratoria (FR) deve 
sempre ser pesquisada visando ao diagnostico de PAC. Na au- 
sencia de sibilancia, as criangas com tosse e FR elevada (ta- 
quipneia) devem ser classificadas como tendo PAC. Os seguin- 
tes pontos de corte para taquipneia sao utilizados: 19 

• <2 meses: FR > 60 irpm; 

• 2 a 11 meses: FR > 50 irpm; 

• 1 a 4 anos: FR > 40 irpm. 

Segundo revisoes sistematicas, os “sinais de perigo” aponta- 
dos pela Organizagao Mundial da Saude (OMS) ha cerca de 
tres decadas indicam internagao hospitalar imediata do pa- 
ciente. Esses sinais em criangas menores de 2 meses sao: FR > 
60 irpm, tiragem subcostal, febre alta, recusa do seio materno 
por mais de 3 mamadas, sibilancia, estridor em repouso, sen- 
sorio alterado com letargia, sonolencia anormal ou irritabilida- 
de excessiva. Entre as maiores de 2 meses de vida, os sinais 
sao: tiragem subcostal, estridor em repouso, recusa de liqui- 
dos, convulsao, alteragao do sensorio e vomito de tudo que lhe 
e oferecido. 

Segundo a OMS, criangas com PAC e tiragem subcostal sao 
classificadas como portadoras de pneumonia grave, e aquelas 
com outros sinais de gravidade (recusa de liquidos, convul- 
soes, sonolencia excessiva, estridor em repouso, desnutrigao 
grave, batimento de asa do nariz e cianose) sao classificadas 
como portadoras de pneumonia muito grave. Em menores de 
2 meses, sao considerados sinais de doenga muito grave: recu¬ 
sa alimentar, convulsoes, sonolencia excessiva, estridor em re¬ 
pouso, febre ou hipotermia, alem da tiragem subcostal grave. 9 

Quadros de pneumonia afebril podem ocorrer em lactentes 
e em maiores de 5 anos. Em lactentes, podem cursar com an- 
tecedentes de conjuntivite e parto vaginal, e sugerem infecgao 
por C. trachomatis. Em criangas maiores, e comum tosse co- 
queluchoide e historia de contato com pacientes com quadro 
semelhante. Sugere PAC por Mycoplasma pneumoniae. Por 
outro lado, piodermites e/ou lesoes osteoarticulares antece- 
dendo PAC grave, que muitas vezes cursa com empiema pleu¬ 
ral, podem ocorrer na pneumonia estafilococica. 


Diagnostico 

0 diagnostico de PAC e eminentemente clinico, dispensando a 
realizagao de radiografia de torax, que so e recomendada nos 
casos graves que demandam internagao. 4 Em geral, consolida- 
gao alveolar, pneumatoceles, derrames pleurais e abscessos 
sugerem etiologia bacteriana. 0 padrao intersticial esta mais 
frequentemente associado a virus e Mycoplasma pneumoniae 
ou Chlamydia pneumoniae. Esses sao agentes causadores de 
pneumonias atipicas. 

Os demais exames complementares sao inespecificos e de 
emprego questionavel. 0 leucograma, em geral, nas PAC bac- 
terianas mostra leucocitose, neutrofilia e ocorrencia de formas 
jovens. A eosinofilia > 300 celulas/mm 3 pode ocorrer na 
maioria dos pacientes com infecgao por C. trachomatis. 

A PAC bacteriana poderia ser suspeitada quando a protema 
C reativa (PCR) for > 40 a 100 mg ou quando houver niveis > 
0,75 a 2 ng/mL de procalcitonina. 

0 diagnostico microbiologico so e indicado nos casos de 
PAC grave, em criangas internadas ou quando a evolugao do 
paciente e desfavoravel. 4 Para isso, urn dos metodos e a hemo- 
cultura, embora sua positividade seja baixa (pode alcangar 
35% nos casos hospitalizados). Apesar de sua baixa sensibili- 
dade, o exame e importante, especialmente em servigos de 
referenda, pois o conhecimento do padrao de resistencia/ 
sensibilidade aos antimicrobianos, com destaque para o pneu¬ 
mococo, e crucial. 

0 exame microbiologico e recomendado nos casos de der- 
rame pleural que permita ser puncionado. A positividade do li- 
quido pleural pode alcangar ate 70% antes do inicio da antibio- 
ticoterapia. A cultura do escarro tern pouca utilidade pratica, 
por nao diferenciar infecgao de colonizagao. 4 

Os metodos sorologicos sao uteis no diagnostico das infec¬ 
goes por Mycoplasma pneumoniae , Chlamydia trachomatis e 
Chlamydia pneumoniae , quando houver elevagao da IgM ou 
elevagao de 4 vezes nos tftulos da IgG, na fase aguda e na con¬ 
valescence, respectivamente. Alguns virus, como o VSR, ade¬ 
novirus, parainfluenza e influenza , tambem podem ser diag- 
nosticados pelo aumento de 4 vezes ou mais nos niveis de IgG, 
com intervalo de cerca de 2 semanas. 

A reagao em cadeia da polimerase em tempo real (PCR-RT) 
pode auxiliar no diagnostico de M. pneumoniae , C. pneumo¬ 
niae , C. trachomatis, L. pneumophila, S. aureus, virus respira- 
torios, B. pertussis, M. tuberculosis e S. pneumoniae. Sao meto¬ 
dos caros, mais utilizados em pesquisas e nao recomendados 
nos casos nao complicados. 410 

Os metodos invasivos, como broncoscopia, lavado bron- 
coalveolar e biopsias pulmonares, seriam indicados em situa- 
goes excepcionais, quando a evolugao da PAC for desfavoravel. 

Tratamento 

A incidencia e a mortalidade por PAC ainda continuam eleva- 
das em todo o mundo, apesar dos novos e potentes antibioti- 
cos e das vacinas. Embora, em diversos paises, haja aumento 
crescente de pneumococos resistentes a penicilina, nao ha di- 
ferengas significativas na evolugao clinica ou na gravidade das 
PAC causadas por cepas penicilina-resistentes ou suscetiveis. 10 
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No Brasil, considerando-se os valores atuais da concentra- 
gao inibitoria minima (CIM) necessaria de penicilina para trata- 
mento da PAC por pneumococo, nao ha cepas com taxas de re- 
sistencia absoluta. Doses habituais de penicilina e derivados 
tratam de forma adequada as infecgoes pneumococicas que nao 
envolvem o sistema nervoso central (SNC). Apesar de a maioria 
das criangas com PAC poder ser tratada ambulatorialmente, 
deve ser indicada a hospitalizagao nas seguintes situagoes: 11 
menores de 2 meses; 
presenga de tiragem subcostal; 
convulsoes; 
sonolencia excessiva; 
estridor em repouso; 
desnutrigao grave; 
ausencia de ingestao de liquidos; 
sinais de hipoxemia; 

presenga de comorbidades (anemia, cardiopatias, pneumo- 
patias); 

problemas sociais; 

falha na terapeutica ambulatorial; 

complicagoes radiologicas (derrame pleural, pneumatocele, 
abscesso pulmonar). 

Alem disso, pode-se indicar a internagao de criangas com PAC 
nas seguintes situagoes: paciente com insuficiencia respirato- 
ria aguda, suspeita de pneumonia estafilococica ou por germe 
Gram-negativo, sarampo, varicela ou coqueluche precedendo 
a PAC, imunodepressao e pneumonia hospitalar. 0 tratamen- 
to da PAC e geralmente empirico, pois e raro identificar sua 
etiologia antes da introdugao da antibioticoterapia. 1113 

Nos lactentes menores de 2 meses de idade, os agentes 
mais frequentes sao: estreptococo do grupo B, enterobacterias, 
Listeria monocytogenes , Chlamydia trachomatis , Staphylococ¬ 
cus aureus e virus, e os pacientes devem sempre ser hospitali- 
zados. 0 esquema antibiotico recomendado esta descrito na 
Figura 1. 

Em lactentes a partir de 2 meses ate pre-escolares aos 5 
anos de idade, os VSR, parainfluenza , influenza , rinovirus e 
adenovirus sao agentes frequentes de PAC. 0 pneumococo e o 
agente bacteriano mais frequente, inclusive nas PAC com der¬ 
rame pleural parapneumonico (DPP). 0 uso rotineiro da vaci- 
nagao anti-H. influenzae reduziu a importancia dessa bacteria 
como causadora de PAC. 

Nessa faixa de idade (de 2 meses a 5 anos), a maioria dos pa¬ 
cientes com PAC pode ser tratada no nivel ambulatorial. 0 anti- 
microbiano de escolha e amoxicilina, e recomenda-se reavalia- 
gao do paciente apos 48 a 72 horas. Entretanto, recomenda-se 
que criangas nessa faixa de idade com PAC e tiragem subcostal, 
com ou sem outros sinais de gravidade, sejam hospitalizadas e 
recebam penicilina cristalina ou ampicilina (Figura 2). 

Nas criangas com 6 meses de idade ou menos, com PAC de 
curso insidioso, tosse irritativa, com estado geral preservado, 
pode-se considerar o uso de macrolideos, pensando em C. tra¬ 
chomatis. Do mesmo modo, essa classe de antibioticos pode 
ser considerada em criangas maiores, se houver suspeita clini- 
ca de M. pneumoniae ou C. pneumoniae. 


Criangas com suspeita de estafilococcia devem receber 
oxacilina. A conduta em criangas de 2 meses a 5 anos esta des- 
crita na Figura 2. 

Alem do uso adequado dos antimicrobianos, algumas reco- 
mendagoes sao importantes: manter a alimentagao da crianga, 
particularmente o aleitamento materno, aumentar a oferta hi- 
drica e manter as narinas desobstruidas. Alem disso, a crianga 
hospitalizada pode necessitar de uso de broncodilatadores, hi- 
dratagao venosa, corregao de disturbios hidreletrolfticos, oxi- 
genoterapia (quando a saturagao de 0 2 < 92%), entre outros 
cuidados. 4 

A Tabela 2 traz a posologia dos principais antibioticos utili- 
zados no tratamento das PAC em criangas. 

As principais complicagoes das PAC sao: 

• abscesso; 

• atelectasia; 

• pneumatocele; 

• pneumonia necrosante; 

• derrame pleural; 

• pneumotorax; 


Criangas menores de 2 meses 

Ha taquipneia ou triagem subcostal 
ou sinais de gravidade? 

T 

Sim 

i 

Classifique como possivel infecgao 
bacteriana grave 

Interne 

.J, 

Colete hemograma, VHS, PCR 
e hemocultura 

si 

Inicie 

Ampicilina ou penicilina com 
aminoglicosi'dio 

T 

ou 

I 

Ampicilina ou penicilina com 
cefalosporinas de 3- geragao 
(associe oxacilina, caso haja 
evidencia de infecgao estafilococica) 

si 

ou 

I 

Eritromicina, caso haja suspeita 
de clamidia 


Figura 1 Algoritmo para a abordagem da crianga menor de 
2 meses com pneumonia. 

VHS: velocidade de hemossedimentagao; PCR: protei'na C reativa. 
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Crianpas maiores de 2 meses 


Crianpa com tosse ou dificuldade para respirar e taquipneia 

Se apresentar sibilancia ou historia previa de sibilancia, trate com broncodilatador por ate 3 sessoes e reavalie 
Se mantiver taquipneia, realize RX de torax 

Pneumonia confirmada: colete hemograma, VHS, PCR e hemocultura e inicie antibioticoterapia 
Se houver derrame pleural, puncione para avaliapao 

Classifique de acordo com uma das 3 categorias abaixo 


Pneumonia (taquipneia) 

Inicie amoxicilina ou penicilina procai'na 
Tratamento ambulatorial 
Reavalie em 48 horas 


Pneumonia grave (presenpa de tiragem) 

Interne 

Inicie penicilina cristalina ou ampicilina 


Doenpa muito grave (sinais de gravidade) 

Interne 

Inicie cloranfenicol ou ceftriaxona associada 
a oxacilina 


Em maiores de 5 anos de idade, se houver quadro ch'nico 
insidioso, considerar M. pneumoniae e prescrever macroh'deo 
Se houver quadro agudo, prescrever amoxicilina para os 
casos tratados no ambulatorio 
Se necessitar de internapao, proceder como acima 


Se o paciente apresentar derrame pleural associado, 
puncione 

Se o h'quido for turvo ou purulento, fapa Gram e cultura e 
coloque em drenagem fechada 
Se o h'quido for citrino, fapa os estudos citologicos, 
bioqui'micos (DHL, glicose, pH) e microbiologico para 
decisao terapeutica 


Figura 2 Algoritmo para a abordagem da crianga maior de 2 meses com pneumonia. 

RX: radiografia; VHS: velocidade de hemossedimentapao; PCR: protei'na C reativa; DHL: desidrogenase latica. 


Tabela 2 Posologia dos principals antibioticos utilizados para o tratamento das pneumonias em criangas, fora do 


periodo neonatal 

Antibiotico 

Dose diaria 

Via 

Intervalo entre as doses (em horas) 

Amoxicilina 

50 mg/kg 

VO 

12 

Amoxicilina-clavulanato 

45 mg/kg 

VO 

12 

Ampicilina 

150 mg/kg 

EV 

6 

Cefuroxima-axetil 

30 mg/kg 

VO 

12 

Ceftriaxona 

75 mg/kg 

IM ou EV 

24 

Eritromicina 

40 a 50 mg/kg 

VO 

6 

Penicilina cristalina 

200.000 Ul/kg 

EV 

6 

Penicilina procai'na* 

50.000 Ul/kg 

IM 

12 

Oxacilina 

200 mg/kg 

EV 

6 

VO: via oral; EV: endovenosa; IM: 

intramuscular. 




* O Ministerio da Saude recomenda o uso de 400.000 Ul a cada 24 horas para crianpas com peso inferior a 20 kg e 400.000 Ul a cada 12 horas para crianpas 
com peso superior a 20 kg. 


• fistula broncopleural; 

• hemoptise; 

• septicemia; 

• bronquiectasia; 

• infecgoes associadas (otite, sinusite, conjuntivite, meningite, 
osteomielite). 

A pneumonia necrosante e uma complicagao das PAC, em ge- 
ral por pneumococo. Caracteriza-se por focos necroticos em 


areas de consolidagao pulmonar. E mais comum em adultos. 
Mais de 60% dos casos necessitam de cirurgia. 

Pneumatoceles sao lesoes cisticas de paredes finas, que 
acometem sobretudo criangas com pneumonia bacteriana, 
mas tambem podem decorrer de trauma toracico, ventilagao 
pulmonar mecanica invasiva e aspiragao. Essas lesoes resol- 
vem-se espontaneamente na maioria dos casos. Em outros, 
podem demorar de 3 a 15 meses ou cursar com complica- 
goes. 9 ’ 10 
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Prevengao 

Atualmente, o Brasil dispoe das vacinas pneumococicas 13-va- 
lente (7 sorotipos +1, 5, 7F, 3, 6A, 19A) e 10-valente (7 soroti- 
pos + 1, 5, 7F), sendo a ultima dispomvel na rede publica de 
saude. Estudos nacionais identificaram que 1 ano apos a intro- 
dugao da vacina 10-valente na rede, houve redugao das hospi- 
talizagoes de criangas por pneumonia no Brasil. Em contra- 
partida, as internagoes por outras causas nao diminmram. 1415 
Quanto ao impacto da vacinagao anti -Haemophilus influenzae 
tipo B na comunidade, ha evidences de protegao contra a PAC 
na infancia. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender a importancia das PAC na morbidade e 
na mortalidade das criangas, especialmente dos 
menores de 5 anos. 

• Reconhecer os grupos de risco e a necessidade do 
diagnostico precoce e adequado. 

• Valorizar o diagnostico clfnico das PAC na infancia, 
conhecendo os metodos complementares mais 
indicados. 

• Indicar o tratamento adequado de acordo com a 
gravidade dos casos e reconhecer as complicagoes 
mais frequentes. 

• Conhecer e valorizar medidas preventivas, como a 
imunizagao, recomendada no Brasil. 
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CAPITULO 7 


DERRAME PLEURAL 

Ana Alice Amaral Ibiapina Parente 


Definigao 

Derrame pleural e o acumulo anormal de liquido no espago 
pleural, entre as pleuras parietal e visceral, resultante do ex- 
cesso de produgao ou decrescimo de absorgao. Os derrames 
sao classicamente divididos em transudatos ou exsudatos. 
Nos transudatos, os fatores mecanicos que influenciam a fil- 
tragao e a reabsorgao do liquido pleural estao alterados. Nos 
exsudatos, ocorre comprometimento inflamatorio da superfi- 
cie pleural. Na faixa etaria pediatrica, em sua maioria, esses 
derrames sao de origem infecciosa, geralmente associados a 
pneumonia bacteriana, e recebem a denominagao de derrame 
pleural parapneumonico. Empiema e definido pela presenga 
de bacterias ou pus no espago pleural. Do ponto de vista tera- 
peutico, o derrame pode ser considerado como complicado ou 
nao complicado, dependendo, respectivamente, da necessi- 
dade ou nao de procedimento cirurgico complementar. 1 ’ 2 

Epidemiologia 

0 derrame pleural parapneumonico acomete comumente crian- 
gas menores de 5 anos, especialmente lactentes e pre-escolares, 
sendo mais frequente em meninos do que em meninas. 3 

Apesar da observagao do acumulo de liquido na cavidade 
pleural ter ocorrido em periodo anterior a era crista, uma for- 
ga-tarefa na epoca da Primeira Guerra Mundial, denominada 
Empyema Comission , foi responsavel por grande impacto na 
redugao da mortalidade, tendo indicado a drenagem pleural 
como o metodo mais efetivo de controle dos casos. 

A prevalencia dos derrames pleurais e muito variavel e de- 
pende da incidencia e da etiologia da pneumonia as quais es¬ 
tao associados. Durante o seculo XX, ha relatos na literatura 
de mudangas importantes dos agentes etiologicos, encontra- 
dos nos derrames parapneumonicos na infancia. 0 Streptococ¬ 
cus pneumoniae , mais prevalente no periodo pre-sulfonamida 
(1934-1938), apresentou urn declinio importante como agente 
causador apos a introdugao da penicilina, havendo aumento 
significativo do Staphylococcus aureus, alem do relato de casos 
de derrame causado por Haemophilus influenzae. Na decada 


de 1960, com o advento da meticilina, o Streptococcus pneu¬ 
moniae voltou a assumir a posigao de maior destaque. 24 Ape¬ 
sar do aumento da frequencia de pneumococos resistentes a 
penicilina, nao tern sido identificado urn aumento de compli- 
cagoes associadas a infecgoes causadas por cepas resistentes. 5 

Apos a introdugao das vacinas pneumococicas conjugadas, 
em alguns locais, houve relatos de mudanga na prevalencia 
dos sorotipos do Streptococcus pneumoniae e aumento na inci¬ 
dencia de Staphylococcus aureus, em particular os resistentes 
a meticilina. 6 

Outros agentes bacterianos implicados na etiologia do em¬ 
piema incluem: Streptococcus pyogenes, Mycoplasma pneu¬ 
moniae, Pseudomonas aeruginosa e outras especies de Strepto¬ 
coccus. Algumas doengas de base podem sugerir a presenga de 
outros agentes: Streptococcus milleri em pacientes com retar- 
do de desenvolvimento neuropsicomotor e agentes anaero- 
bios associados a sindromes aspirativas, principalmente em 
criangas maiores. 7 

Tern sido ressaltada a importancia de outros agentes como 
causa de derrame pleural, como aconteceu com a recente epi- 
demia por virus influenza H1N1, com ocorrencia de efusao de 
media intensidade e pouca repercussao clinica. 8 

Ja a tuberculose pleural e uma das mais frequentes causas 
de efusao em todo o mundo e comega com a ruptura de focos 
de infecgao subpleural, drenagem de material caseoso ou mes- 
mo por disseminagao hematogenica, o que desencadeia uma 
resposta inflamatoria mediada por linfocitos T, previamente 
sensibilizados para o bacilo. 0 processo e exsudativo e decorre 
de uma reagao de hipersensibilidade retardada do tipo IV, pro- 
duzindo uma reagao granulomatosa. 0 fluido pleural contem 
altas concentragaes de proteina, com predominio de linfomo- 
nonucleares, mas os achados de LDH e de glicose sao variaveis 
e inespecificos. 9 

Quadro clinico 

Na persistence da febre 48 a 72 horas apos o inicio do trata- 
mento antimicrobiano para pneumonia, deve-se avaliar a pre- 
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senga de derrame pleural. Anorexia, prostragao, dor toracica 
ou abdominal e sinais de desconforto respiratorio podem estar 
presentes. Pode haver diminuigao do murmurio vesicular e do 
fremito, alem de escoliose por posigao antalgica causada pela 
dor pleuritica, mais frequente nos derrames extensos. A sinto- 
matologia depende do estagio da doenga. Outros fatores que 
influenciam a apresentagao clinica sao o agente etiologico, a 
faixa etaria, o uso previo de antibioticos e as condigoes gerais 
do paciente. 

Diagnostico 

No derrame pleural, o hemograma geralmente apresenta leu- 
cocitose com desvio a esquerda e trombocitose, quando asso- 
ciado a infecgao bacteriana. Recomenda-se que seja realizada 
a hemocultura para todas as criangas com suspeita de pneu¬ 
monia bacteriana que necessitem de hospitalizagao. Testes 
adicionais podem ser realizados, entre eles a detecgao de anti- 
genos capsulares de Streptococcus pneumoniae e Haemophilus 
influenzae tipo b. 7 

Teste tuberculinico e pesquisa de bacilos alcool-acido-re- 
sistentes no escarro ou no lavado gastrico e no liquido pleural 
devem ser realizados em pacientes com fatores de risco para 
tuberculose ou que apresentem pneumonia de evolugao pro- 
longada. 9 

Alem da anamnese e do exame fisico, a radiografia de torax 
em posigao ortostatica (Figura 1) ou, na impossibilidade desta, 
em decubito dorsal, e urn exame de realizagao obrigatoria. Os 
estudos de perfil ou com o paciente deitado lateralmente com 
raios horizontais tambem devem ser avaliados. No inicio do 
quadro, o derrame pode consistir apenas de uma obliteragao do 
seio costofrenico, mas pode aumentar rapidamente de volume. 

A ultrassonografia (Figura 2) e urn metodo nao invasivo e 
pode ser realizada junto ao leito do paciente, sendo de grande 
utilidade na detecgao de derrames muito pequenos, visualiza- 
gao de loculagoes e para auxiliar na localizagao mais adequada 


Figura 1 Radiografia de torax evidenciando 
hipotransparencia nos 2/3 inferiores do hemitorax 
esquerdo, com obliteragao do seio costofrenico ipsilateral. 


para a toracocentese. A tomografia computadorizada (TC), so- 
mente indicada em casos muito especificos e realizada prefe- 
rentemente com contraste venoso, fornece poucas vantagens 
adicionais a ultrassonografia. 10 

A toracocentese associada a clinica pode permitir o estabe- 
lecimento do diagnostico em aproximadamente 75% dos ca¬ 
sos. 11 Em condigoes normais e comparando com o plasma, o 
liquido pleural, com volume estimado de 0,3 mL de liquido/ 
kg de peso corporal, contem pequeno numero de macrofagos, 
linfocitos e celulas mesoteliais, alem baixa concentragao de 
proteina. Os niveis de bicarbonato sao maiores e os niveis de 
glicose sao similares aos do plasma. 7 

Liquido amarelo citrino e tipico dos transudatos e de al- 
guns exsudatos, como derrames malignos ou parapneumoni- 
cos na fase inicial ou tuberculose. Liquido sanguinolento, na 
ausencia de trauma, sugere malignidade. Esbranquigado ou 
leitoso amarelado sugere empiema ou derrame quiliforme. Se 
e purulento, trata-se de urn empiema. 0 odor putrido e encon- 
trado em derrame causado por germes anaerobicos. Para ca- 
racterizagao do exsudato, e necessario pelo menos urn dos 
tres criterios: proteina pleural/proteina plasmatica > 0,5; de- 
sidrogenase latica (DHL) pleural/DHL plasmatica > 0,6 ou 
DHL pleural > 2/3 do limite superior de normalidade do plas¬ 
ma. Geralmente, nessas situagoes, a proteina do liquido pleu¬ 
ral emaior que 3 g%. 11 

Urn processo inflamatorio proximo a pleura, tanto tecidual 
quanto vascular, leva as celulas mesoteliais a produzirem me- 
diadores de inflamagao, principalmente interleucinas 1, 6 e 8, 
TNF-alfa e fator de ativagao plaquetaria. Estes, por sua vez, le- 
vam a urn aumento da permeabilidade vascular e a migragao 
de neutrofilos e linfocitos. Nesse momento, o processo passa a 
ser exsudativo, com aumento da produgao de liquido e inva- 



Figura 2 Exemplo de ultrassonografia do torax sendo 
realizada como treinamento. 
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sao de bacterias atraves do epitelio. Com a evolugao, o derra- 
me passa a ser fibrinopurulento, com migragao de neutrofilos 
e ativagao da cascata da coagulagao e diminuigao da fibrinoli- 
se, o que favorece a formagao de loculagoes, podendo evoluir, 
no estagio de organizagao, para a formagao de uma carapaga 
inelastica, dificultando a troca gasosa e a expansibilidade pul- 
monar. 0 pH e a glicose do liquido pleural caem e a DHL se ele- 
va. 10 

A identificagao do agente etiologico na efusao pleural pode 
ser dificil, uma vez que a maioria dos derrames e esteril, talvez 
pelo uso previo de antibioticos. Outros fatores podem contri- 
buir para urn menor rendimento das tecnicas diagnosticas de 
identificagao: dificuldades no processamento do material, ho- 
rario de recebimento impossibilitando a semeadura no meio 
de cultura e necessidade de tecnicas especiais. Mesmo em se¬ 
ries em que os exames bacteriologicos nao identificam cresci- 
mento bacteriano, esse agente ainda tern sido o mais identifi- 
cado por tecnicas de biologia molecular. 7 

Tratamento 

A evolugao do processo parapneumonico pleural e o conse- 
quente estabelecimento de estagios de evolugao podem ser 
dificeis, mas tern influencia no tratamento a ser instituido. 
Durante a fase exsudativa, o tratamento parece estar exclusi- 
vamente fundamentado no uso de uma antibioticoterapia 
adequada, enquanto, no estagio fibropurulento, existe a ne¬ 
cessidade de drenagem fechada. No estagio de organizagao, 
sao necessarios procedimentos cirurgicos mais invasivos. Por- 
tanto, e fundamental a tentativa de se adotar criterios clinicos 
que possam facilitar a avaliagao desses pacientes. Imimeros 
esquemas de classificagao tern sido propostos para caracteri- 
zar o espectro das efusoes parapneumonicas. Nos processos 
infecciosos, o C0 2 e o acido latico acumulam-se no espago 
pleural, e o pH cai, em geral, a valores abaixo de 7,1. A DHL au- 
menta em decorrencia da Use celular, sendo importante, nes¬ 
ses casos, a drenagem pleural fechada. Essas analises bioqui- 
micas auxiliam na decisao do melhor procedimento a ser 
realizado. Deve-se considerar, entretanto, que efusoes pleu- 
rais com padrao exsudativo podem ocorrer em processos ma- 
lignos, infarto pulmonar, artrite reumatoide, doengas autoi- 
munes, pancreatite, reagao a drogas e infecgoes fungicas. 7 

A toracocentese e urn metodo diagnostic e terapeutico, 
podendo, nos derrames volumosos, proporcionar alivio dos 
sintomas. A pungao deve ser realizada, idealmente, antes da 
administragao de antibioticos. E urn procedimento simples, 
mas deve ser realizada por equipe experiente. Pode ser realiza¬ 
da com a crianga na posigao sentada ou em decubito dorsal. A 
agulha e introduzida entre os espagos intercostais, na linha 
axilar media ou posterior, e no bordo superior da costela infe¬ 
rior, para nao lesar o feixe vasculonervoso. Identifica-se o es¬ 
pago pleural pela sensagao ao transfixar a pleura ou pela aspi- 
ragao de liquido. Das complicagoes das toracocenteses, a mais 
frequente e o pneumotorax. Outras intercorrencias incluem 
dor local, infecgao e sangramento. Nos transudatos associa- 
dos a insuficiencia cardiaca, sindrome nefrotica ou ascite, o 
procedimento e raramente necessario. 710 


Com o intuito de identificar o agente etiologico no derrame, 
o exame bacterioscopico e a cultura do liquido pleural devem 
ser realizados. Existem meios especificos para bacterias aero- 
bicas e, em casos selecionados, o material deve ser semeado 
para germes anaerobicos. A contraimunoeletroforese e a aglu- 
tinagao por latex podem ser solicitadas para antigenos capsu- 
lares. A reagao em cadeia da polimerase (PCR) em tempo real 
e dispendiosa e nao amplamente utilizada. 610 

0 empiema sempre deve ser drenado e, nesse caso, o exa¬ 
me bioquimico pode ser dispensado, mas deve ser encami- 
nhado para exame bacterioscopico e cultura, independente- 
mente do uso previo de antibioticos. Efusoes fetidas sugerem 
a presenga de anaerobios. 2 

A citologia pode ser util, uma vez que a presenga de poli- 
morfonucleares indica processo infeccioso bacteriano. Ja a 
presenga de linfocitos pode indicar tuberculose ou malignida- 
de. Alguns outros criterios parecem estar associados com a 
ocorrencia de tuberculose: presenga de DHL elevada e ADA 
positivo. Entretanto, nenhum desses achados e patognomoni- 
co, ja que pequena parte dos pacientes com tuberculose pode 
apresentar neutrofilia e alguns pacientes com quadro viral 
tambem. Nos casos de doenga maligna, e comum a presenga 
de hemacias. 2 ' 10 

Na presenga de liquidos nao purulentos, eles devem ser en- 
caminhados para avaliagao bioquimica, com medida dos ni- 
veis de glicose, pH e DHL, auxiliando na decisao do manejo te¬ 
rapeutico. 1 

A proteina C reativa e importante fator de fase aguda em 
muitos tipos de infecgao, sendo ja reconhecida sua importan- 
cia para definir se a efusao pleural e parapneumonica, princi- 
palmente quando os niveis estao acima de 45 mg/dL. Estudos 
recentes mostram que os niveis acima de 100 mg/dL indica- 
riam a presenga de pneumonia complicada e que exige drena¬ 
gem. 12 

Nao existem consensos baseados em evidences para 
orientar a decisao de quando uma crianga deva ser submetida 
a drenagem. Alguns estudos sugerem que o perfil bioquimico 
do liquido pleural pode ajudar nessa decisao. Os criterios para 
indicagao de drenagem descritos na literatura, em ordem de- 
crescente, sao: aspecto macroscopico (aspecto e odor), volu¬ 
me, bacteria identificada e caracteristicas bioquimicas que su¬ 
gerem a presenga de empiema (pH < 7,2; glicose < 40 mg/dL). 
Entretanto, para utilizar-se o pH como parametro na decisao 
terapeutica de drenar ou nao, o fluido deve ser processado 
com os mesmos cuidados utilizados para a analise dos gases 
arteriais. 

Os derrames parapneumonicos nao complicados, cuja cau¬ 
sa pulmonar esteja tratada, podem ser absorvidos a medida 
que a pneumonia regride. Entretanto, derrames volumosos e/ 
ou que comprometem a fungao ventilatoria provavelmente 
necessitarao de drenagem. Cerca de 2/3 sao exsudatos que 
podem evoluir para empiema, se nao forem prontamente 
identificados e tratados. Sendo assim, a drenagem deve ser 
realizada na fase exsudativa, antes da instalagao do empiema, 
pois abrevia a evolugao. 0 objetivo da drenagem pleural e pro¬ 
porcionar melhora clinica, diminuir a duragao do quadro toxe- 
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mico, reduzir o tempo de hospitalizagao e prevenir a escoliose 
e o espessamento pleural, que pode evoluir para doenga pul- 
monar restritiva. 0 atraso no diagnostic, com o consequente 
retardo no inicio da drenagem pleural, pode contribuir para a 
falencia de resposta clinica, levando a necessidade de procedi- 
mentos mais invasivos. 710 

0 esquema mostrado na Figura 3 representa uma proposta 
de conduta diagnostica e terapeutica. 

Em pacientes com derrame pleural, nao se pode prescindir 
do tratamento antibioticoterapico, devendo incluir cobertura 
para Streptococcus pneumoniae , pela maior prevalencia desse 
agente, ate que se obtenha o resultado de hemocultura e/ou 
cultura da efusao pleural. E necessario ampliar a cobertura do 
espectro antimicrobiano para infecgoes hospitalares, bem 
como para aquelas secundarias a cirurgia, trauma e aspiragao. 
Na pediatria, a penicilina cristalina na dose de 100.000 a 
200.000 UI e geralmente a droga de escolha, podendo ser 
acrescentado outro medicamento ou feita a opgao por outro 
antimicrobiano, dependendo da faixa etaria, condigoes clini- 
cas ou doenga de base associada. Em caso de ausencia de res¬ 
posta clinica, deve ser avaliada a possibilidade de trocar a anti- 
bioticoterapia por outro antimicrobiano. 1 ’ 71011 

0 objetivo de se instilar fibrinoliticos dentro da cavidade 
pleural e promover lise das linhas de fibrina, limpar os poros 
linfaticos e, consequentemente, melhorar a drenagem do der¬ 
rame. Portanto, a indicagao da terapeutica recai sobre pacien¬ 
tes portadores de efusoes nos quais se identifica a presenga de 


septos. Varios tern sido utilizados na populagao pediatrica 
para se obter tal objetivo, a saber, estreptoquinase, uroquinase 
e alteplase. 0 sucesso descrito pelo emprego desse recurso te- 
rapeutico oscila entre 80 e 90% dos casos, e as complicagoes 
associadas ao procedimento sao baixas. 10 

Quando utilizado na populagao pediatrica, a uroquinase 
deve ser dada 2 vezes/dia durante 3 dias (6 doses no total) 
usando 40.000 U em 40 mL de soro fisiologico a 0,9% para 
criangas de 1 ano de idade ou mais, e 10.000 U em 10 mL de soro 
fisiologico a 0,9% para criangas com menos de 1 ano de idade. 7 

Se ocorrer uma falha no tratamento clinico e nao houver 
resposta a utilizagao de drenagem simples, de antibioticotera- 
pia e de fibrinoliticos, ou se o paciente permanecer em sepse 
por causa de uma colegao mantida, pode ser indicada a reali- 
zagao da cirurgia videoassistida por toracoscopia (VATS) para 
limpeza da cavidade pleural. A VATS consegue debridar o ma¬ 
terial piogenico-fibroso, abrir as loculagoes presentes na cavi¬ 
dade pleural e drenar o pus da cavidade pleural sob visao dire- 
ta. Muitos estudos mostram que a VATS e eficaz e segura, que 
o tempo de permanencia hospitalar e menor e que ha menos 
dor pos-operatoria. No entanto, nao ha estudos controlados e 
randomizados para mostrar que essa forma relativamente 
nova de tratamento e mais eficaz e segura do que as tecnicas 
operatorias existentes. As contraindicagoes para desbrida- 
mento por essa tecnica incluem dificuldade para abrir uma ja- 
nela pleural e acessar a cavidade pleural, presenga de material 
grosso piogenico ou espessamento pleural extenso. 13 
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Figura 3 Conduta diagnostica e terapeutica em derrames pleurais parapneumonicos. 

Fonte: Sociedade Brasileira de Pneumologia e Tisiologia (SBPT). 1 
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Na impossibilidade de utilizagao do pleuroscopio, e possivel 
obter um bom resultado com uma incisao intercostal minima o 
suficiente para introduzir dois afastadores e proceder a aspira- 
gao do conteudo exsudativo pleural. Apos a toracoscopia, o em- 
piema resolve-se, em media, em 7 dias. A minitoracotomia e ca- 
paz de facilitar o desbridamento e a evacuagao de uma forma 
mais efetiva, mas e um procedimento aberto, deixando uma pe- 
quena cicatriz linear ao longo da linha de costela. Devem ser re- 
servados para casos de abordagem mais tardia, com empiema e 
espessamento pleural fibroso, empiema loculado e fibrose pleu¬ 
ral maciga e empiema cronico. Dois estudos nao randomizados 
compararam pacientes operados durante periodos diferentes 
usando minitoracotomia ou toracotomia convencional. As con- 
clusoes foram limitadas em virtude da natureza dos estudos, 
mas favoreceu a abordagem minimalista invasiva com redugao 
da duragao da permanencia hospitalar, da dor no pos-operato- 
rio e da necessidade de drenagem toracica prolongada. 14 

Ja a decorticagao envolve uma toracotomia posterolateral 
aberta e excisao da pleura espessa e fibrosa com evacuagao de 
material piogenico. E um procedimento mais longo e compli- 
cado, dependendo da extensao atingida, e deixa uma cicatriz 
linear maior ao longo da linha de costela. Pode evoluir com dor 
intensa e desconforto no pos-operatorio, dependendo do grau 
de manipulagao da cavidade toracica. 15 

Prognostico 

Em criangas, os derrames pleurais geralmente sao secunda- 
rios a infecgao bacteriana aguda, com diagnostic baseado em 
metodos clinicos e de imagem. Quando indicada, a toracocen- 
tese deve ser realizada imediatamente, e o liquido, examinado, 
devendo a drenagem ser feita o mais precoce possivel nos ca¬ 
sos de derrames complicados. Atraso na drenagem aumenta a 
morbidade. Todos os derrames parapneumonicos devem ser 
tratados com antibiotics. A evolugao e o prognostico sao 
bons e dependem do tratamento precoce e adequado do espa- 
go pleural. Em casos mais graves, pode haver necessidade de 
abordagem cirurgica. 

Prevengao 

Habitos saudaveis de alimentagao e higiene, incluindo o sa- 
neamento adequado, o reconhecimento precoce e o tratamen¬ 
to adequado das pneumonias na infancia, alem da manuten- 
gao do calendario vacinal atualizado, sao as melhores medidas 
preventivas. 

Desafios 

Em todos os paises, sobretudo naqueles em desenvolvimento, 
o desafio e seguir as medidas de prevengao e manejo adequa¬ 
do do derrame pleural. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender os achados clinicos associados ao 
acumulo de liquido pleural. 

• Entender as diferengas entre os derrames pleurais, com 
enfoque em transudatos e exsudatos, e os principals 
marcadores bioquimicos para essa diferenciagao. 


• Reconhecer a relevancia de outros exames 
complementares para auxilio no diagnostico e no 
manejo terapeutico. 

• Reconhecer a pressao seletiva dos antimicrobianos e o 
impacto das imunizagoes contra Streptococcus 
pneumoniae e Haemophilus influenzae na etiologia dos 
derrames parapneumonicos ao longo do tempo. 

• Estabelecer a conduta inicial diante de uma crianga 
com derrame pleural e o piano terapeutico a ser 
estabelecido de forma individualizada. 


References bibliograficas 

1. Sociedade Brasileira de Pneumologia e Tisiologia (SBPT). Comite de 
Pneumologia Pediatrica. Diretrizes Brasileiras em Pneumonia Adquiri- 
da na Comunidade em Pediatria. J Bras Pneumol 2007; 33(Supll):S31- 
-S50. 

2. Light RW. Pleural diseases. 6.ed. Philadelphia: Williams & Wilkins, 2013. 

3. Sonnapa S, Jaffe A. A treatment approaches for empyema in children. 
Pediatr Respir Rev 2007; 8:164-70. 

4. Rodrigues JC, Kierstman B, Campos JRM. Derrames pleurais. In: Rodri¬ 
gues JC, Adde FV, Silva Filho LVRF. Doengas respiratorias. 2.ed. Barueri: 
Manole, 2011. 

5. Tan TQ. Clinical characteristics of children with complicated pneumo¬ 
nia caused by Streptococcus pneumoniae. Pediatrics 2002; 110(1 pt 1):1- 
6 . 

6. Byington CL, Korgenski K, Daly J, Ampofo K, Pavia A, Mason EO. Im¬ 
pact of the pneumococcal conjugate vaccine on pneumococcal parap¬ 
neumonic empyema. Pediatr Infect Dis J 2006; 25:250-4. 

7. Balfour-Lynn IM, Abrahamson E, Cohen G, Hartley J, King S,Parikh D et 
al. BTS guidelines for the management of pleural infectionin children. 
Thorax 2005; 60(suppl I):l-21. 

8. Kim YM, Cho Hj, Cho YK, Ma JS. Clinical significance of pleural effusion 
in the new Influenza A (H1N1) viral pneumonia in children and adoles¬ 
cent. Pediatr Pulmonol 2012; 47:505-9. 

9. Fisher CB, Andrade CF, Lima JB. Pleural tuberculosis in children. Pae- 
diatr Respir Rev 2011; 2:27-30. 

10. British Thoracic Society. Pleural Disease Guideline Group. Thorax 2010; 
65:Suppl II. 

11. Ferrari GF. Derrame pleural. In: Toro AADC, Muramatu LH, Cocozza 
AM. Doengas pulmonares em pediatria: atualizagao clfnica e terapeutica. 
Sao Paulo: Atheneu, 2014. 

12. Porcel JM, Bielsa S, Esquerda A, Ruiz-Gonzalez A, Falguera M. Pleural 
fluid C-reative protein contributes to the diagnosis and assessment of 
severity of parapneumonic effusions. Eur J Intern Med 2012; 23:447-50. 

13. Krenke K, Peradzyriska J, Lange J, Ruszczyriski M, Kulus M, Szajewska 
H. Local treatment of empyema in children: a systematic reviewof ran¬ 
domized controlled trials. Acta Pediatrica 2010; 99:1449-53. 

14. Subramaniam R, Joseph VT, Tam GM, Goh A, Chay OM. Experience 
with video-assisted thoracoscopic surgery in the management of com¬ 
plicated pneumonia in children. J Pediatr Surg 2001; 36:316-9. 

15. Espfnola Docio B, Casado Flores J, de la Calle Cabrera T, Lopez Guinea A, 
Serrano Gonzalez A. Pleural effusion in children with pneumonia: a 
study of 63 cases. An Pediatr (Bare) 2008; 69(3):210-4. 










CAPITULO 8 


FIBROSE CISTICA 


Jose Dirceu Ribeiro 

Fernando Augusto de Lima Marson 

Norberto Ludwig Neto 

Antonio Fernando Ribeiro 

Paulo Augusto Moreira Camargos 


Introdugao 

A fibrose cistica (FC) e uma doenga monogenica autossomica 
recessiva, decorrente da ausencia e/ou do defeito qualitativo e/ 
ou quantitative da proteina CFTR (cysticfibrosis transmembrane 
regulator ), que funciona na regulagao da permeabilidade do ion 
cloro em celulas epiteliais. A proteina CFTR e expressa pelo 
gene com mesmo nome (gene CFTR), presente na regiao 7q3.lL 1 

Recentemente, estudos de genetica molecular e eletrofisio- 
logia do transporte ionico em superficies epiteliais culmina- 
ram com a identificagao, a clonagem e o sequenciamento do 
gene CFTR, favorecendo o conhecimento dos mecanismos 
bioquimicos responsaveis pela fisiopatogenia e abrinddo hori- 
zontes para aconselhamento genetico e o tratamento da FC. 1 ’ 2 

Epidemiologia 

A incidencia da FC varia de acordo com a etnia e o pais estuda- 
do. E aproximadamente de 1/2.000 a 1/5.000 em caucasia- 
nos nascidos vivos na Europa, nos Estados Unidos e no Cana¬ 
da. No Brasil, a incidencia estimada e de 1/9.000 a 9.500 
nascidos vivos. 3 

A media da sobrevida na Europa, nos Estados Unidos e no 
Canada atualmente e de 35 anos, enquanto, no Brasil, a sobre¬ 
vida media e de 18,4 anos, o que equivale aquela observada 
nos Estados Unidos na decada de 1980. 3 4 Em contrapartida, a 
media de idade dos pacientes nos Centros de Referenda no 
Brasil tern aumentado, e o diagnostic de formas menos gra¬ 
ves da FC tern sido documentado em adultos. 

Esses resultados sao animadores se forem aliados ao fato 
de que praticamente todos os estados do Brasil realizam a tria- 
gem neonatal (TNN) para FC pelo esquema do Sistema Unico 
de Saude (SUS) a partir de 2015, fato associado a redugao do 
tempo do diagnostic, melhor acompanhamento clinic e la- 
boratorial e melhora na qualidade de vida. 5 

Fisiopatologia 

Existem 6 classes de mutagoes no gene CFTR , que correspon- 
dem a urn espectro de aproximadamente 2.000 mutagoes (Fi- 


gura 1). As mutagoes no gene CFTR conferem variagoes nas 
celulas epiteliais pulmonares quanto a expressao da proteina 
CFTR: 

• mutagao de classe I: ausencia total de sintese; 

• mutagao de classe II: bloqueio no processamento da CFTR, 
causando degradagao da proteina e nao ancoragem no epitelio; 

• mutagao de classe III: bloqueio na regulagao da proteina que 
esta presente na superficie celular; 

• mutagao de classe IV: condutancia alterada por mutagoes que 
modificam a translocagao do cloro pelo poro da proteina; 

• mutagao de classe V: sintese da CFTR reduzida; 

• mutagao de classe VI: degradagao precoce da proteina por 
instabilidade na superficie celular. 

As classes de mutagoes I, II e III sao associadas as manifesta- 
goes graves da FC (doenga classica), enquanto as classes IV, V 
e VI resultam em fenotipos de menor gravidade. 

Nos pulmoes, a falta ou o defeito da CFTR causa alteragoes 
no liquido da superficie das vias aereas, com perda de sodio e 
agua para o intersticio do epitelio e desidratagao das camadas 
gel e sol das vias aereas. 0 resultado esta esquematizado na Fi- 
gura 2 e as fases estao apresentadas na Figura 3. A reologia do 
muco das vias aereas e alterada por diminuigao do batimento 
ciliar e impactagao das secregoes que favorecem a inflamagao 
e, posteriormente, a eolonizagao/infeegao na seguinte ordem: 
Haemophilus influenzae e parainfiuenzae , Staphylococcus au¬ 
reus, Pseudomonas aeruginosa nao mucoide, P. aeruginosa 
mucoide, complexo Burkholderia cepacia e Achromobacter xy- 
losoxidans, fungos. 

Colonizagao por P. aeruginosa ocorre frequentemente entre 
os 5 e 6 anos de idade nos paises desenvolvidos. No Brasil, a co¬ 
lonizagao e mais precoce. A evolugao dos pacientes apos a colo¬ 
nizagao e variavel: alguns apresentam pequeno declinio da fun- 
gao pulmonar (FP); em outros, a FP piora rapidamente. Outros 
fatores que deterioram a FP sao desnutrigao, infeegao por B. ce¬ 
pacia, diabete melito, exacerbagoes pulmonares (EP), insufi- 
ciencia pancreatica (IP) e mutagoes das classes I, II e/ou III. 
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Figura 1 Representagao funcional das classes de mutagoes no gene CFTR. Estao representados os mecanismos que 
envolvem a expressao da proteina CFTR desde a transcrigao ate a ancoragem e a fungao na superficie celular. A proteina 
CFTR defeituosa ocorre nas mutagoes de classes I, II, III e IV, enquanto a quantidade de proteina CFTR e reduzida nas 
classes V e VI. Classe I: ausencia de proteina CFTR por causa da nao transcrigao. Classe II: erro de processamento 
da proteina CFTR, que e degradada no reticulo endoplasmatico. Classe III: regulagao da proteina CFTR com defeito; 
mutagoes no gene CFTR relacionadas a expressao do domfnio R. Classe IV: a condugao e alterada por mutagoes 
relacionadas aos donm'nios que atravessam a membrana plasmatica. Classe V: quantidade reduzida de proteina CFTR na 
superficie celular; no entanto, atividade normal da proteina esta presente. Classe VI: a estabilidade da proteina CFTR esta 
reduzida. 

CFTR: cystic fibrosis transmembrane regulator, (X) verde: ausencia da proteina de CFTR em virtude do stop codon prematuro (classe I), da ausencia da 
proteina CFTR na superficie celular (classe II) ou da ausencia de fungao de CFTR (classe III); setas conti'nuas pretas: transporte normal de cloreto; setas pretas 
segmentadas: transporte residual de cloreto. O numero de proteina CFTR presente e funcional na superficie celular esta relacionado com a expressao do gene 
CFTR. CFTR selvagem = CFTR normal. 

Fonte: adaptada de Marson et al., 2015. 6 
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Figura 2 Mecanismos determinantes da doenga pulmonar 
na fibrose cistica. 

CFTR: cystic fibrosis transmembrane regulator. 


Colonizagao ou infecgao cronica das vias respiratorias por P. 
aeruginosa esta associada a maior numero de EP e duragao 
das hospitalizagoes. Portanto, intervengao precoce e preven- 
gao da doenga pulmonar melhoram a qualidade e a expectati- 
va de vida dos pacientes. 



Figura 3 Fase sol: onde estao os alios (inferior). Fase gel: 
camada superficial (muco e secregoes). 


Alem dos pulmoes, os defeitos na proteina CFTR causam 
disfungoes em numerosos orgaos, de modo primario ou se- 
cundario: intestino, pancreas, ossos, figado, orgaos sexuais e 
glandulas com muitas expressoes fenotipicas ao longo da vida. 

Manifestagoes clmicas 

Sinais, sintomas e manifestagoes clmicas da FC variam com 
idade, gravidade e genotipo da doenga e podem ser vistos na 
Figura 4. No Brasil, antes da TNN, aproximadamente 80% dos 
pacientes apresentavam sintomas sugestivos no l e ano de 
vida e 50% tinham diagnostic realizado apos 3 anos de idade. 
E responsabilidade do pediatra geral estar alerta para as mani¬ 
festagoes clmicas da FC, para melhor orientar quanto a solici- 
tagao de exames complementares, visando o diagnostic mais 
precoce possivel. 7 ’ 8 
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Sinopulmonar 


Infeccao ABPA ABPA 

Sinusite Hemoptise, pneumotorax 

Polipose Parada respiratoria 

Sinusite, polipose, anosmia 

Gastrointestinal 


Intestino ecogenito fetal SOID SOID 

lleo meconial Intussusceppao Intussuceppao 

Insuficiencia pancreatica Esteatose hepatica, fibrose biliar Fibrose biliar, cirrose 

Prolapso retal Prolapso retal Cancer do trato digestorio 

(adenocarcinoma) 


Renal, endocrino, outros 


Desidratapao Calculo renal Puberdade atrasada, osteoporose, 

Alcalose metabolica hipotremica e Alacalose metabolica doenpas associadas a FC 

hipocloremica hiponatremica e hipocloremica Calculo renal 

ACBVD 

Osteoartropatia hipertrofica 
pulmonar 
Artrite, vasculite 
Alcalose metabolica 
hiponatremica e hipocloremica 


1- infancia -^ Infancia -^ Adolescente/adulto 


Figura 4 Sintomas caracteristicos da fibrose cfstica. 

ABPA: aspergilose broncopulmonar alergica; SOID: si'ndrome da obstrupao do Neo distal; FC: fibrose cfstica; ACBVD: agenesia congenita bilateral dos vasos 
deferentes. 

Fonte: adaptada de O’Sullivam et al., 2009. 9 


Deve-se suspeitar de FC nas criangas com historia pessoal 
ou antecedente familiar sugestivo (nivel de cloro elevado e/ 
ou obitos por doenga respiratoria cronica), lleo meconial, 
doenga pulmonar cronica (uma vez exclmdas as mais preva- 
lentes, como asma), diarreia cronica, desnutrigao, deficit de 
crescimento, disturbios hidreletroliticos (hiponatremia/alca- 
lose metabolica) e isolamento de P. aeruginosa em secregoes 
respiratorias. 

Entre as manifestagoes respiratorias, a mais comum e a 
tosse persistente, as vezes coqueluchoide, que pode aparecer 
nas primeiras semanas de vida. Tambem sao frequentes: 
bronquiolite grave, sibilancia sem resposta aos broncodilata- 
dores, pneumonias de repetigao e bronquiectasias. Alguns pa- 
cientes sao oligossintomaticos por anos, o que nao impede a 
progressao silenciosa da doenga pulmonar. 10 

Nas fases avangadas, os pacientes apresentam expectora- 
gao purulenta, principalmente matinal, frequencia respirato¬ 
ria aumentada, dificuldade expiratoria, cianose periungueal, 
baqueteamento digital acentuado e alteragoes da caixa toraci- 
ca. Nessa fase, queixam-se de falta de ar durante exercicios e 
fisioterapia e, posteriormente, em repouso. 

As complicagoes incluem hemoptises recorrentes, impac- 
tagoes mucoidesbronquicas, atelectasias, empiema, enfisema 
progressivo, pneumotorax e fibrose pulmonar, que podem 
evoluir para cor pulmonale. As vias aereas superiores sao com- 


prometidas em todos os pacientes, na forma de pan-sinusite 
cronica, com reagudizagoes, otite media cronica ou recorrente, 
anosmia, deficiencias auditivas e rouquidao transitoria. A po¬ 
lipose nasal ocorre em aproximadamente 20% dos pacientes e 
pode ser a primeira manifestagao da doenga. 

Como varias manifestagoes clinicas citadas estao presentes 
em doengas de elevada prevalencia, e indispensavel que o pe- 
diatra esteja atento para possibilidade de FC diante do encon- 
tro dos sinais e sintomas cronicos. 

As manifestagoes digestivas costumam surgir precocemen- 
te, podendo ocorrer mesmo na vida intrauterina (obstrugao 
ileal, perfuragao intestinal e peritonite meconial), na sua 
maioria decorrentes da IP que acomete cerca de 60% das 
criangas ate 1 mes de vida, 80% aos 6 meses, 90% aos 12 me- 
ses e ate 95% na vida adulta. 

Nos recem-nascidos, o fleo meconial (IM) e a manifestagao 
inicial da IP e pode acometer 15 a 20% dos pacientes, sendo 
indicativo de gravidade e presenga de mutagoes no gene CFTR 
de classe I, II e/ou III. Entre os pacientes com IM, aproxima¬ 
damente, 90% tern FC, portanto, apos diagnostic de IM, de- 
ve-se investigar o diagnostic de FC. Manifestagoes raras, po- 
rem precoces e sugestivas de FC, sao edema hipoproteinemico 
e disturbios metabolicos. 

A principal manifestagao digestiva na FC e a ma digestao 
intestinal causando ma absorgao de nutrientes. Entre multi- 
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plos fatores que contribuem para a ma digestao intestinal, esta 
a deficiencia de enzimas pancreaticas, inicialmente secunda¬ 
ria a obstrugao dos dutos por secregao espessa (Figura 5A), 
causada pela ausencia ou disfungao da proteina CFTR e, pos- 
teriormente, pela destruigao progressiva do parenquima pan- 
creatico (Figura 5B). Ha alteragoes funcionais da motilidade 
intestinal, consequente a alteragoes anatomicas decorrentes 
de ressecgoes, por lleo ou equivalente meconial (Figuras 6A e 
6B), estruturais pelo muco enterico espesso e abundante, e 
por eventual inflamagao cronica da mucosa enterica (Figura 
6C). Ma digestao e ma absorgao intestinal devem ser conside- 
radas em casos de distensao abdominal, diarreia cronica, com 
perda de gordura nas fezes, baixo ganho ou perda de peso e 
apetite voraz. 

A confirmagao da IP e importante para promover a terapeu- 
tica de reposigao enzimatica (TRE) e orientar a suplementa- 
gao de macro e micronutrientes. A fungao pancreatica pode 



Figura 5 (A) Anatomopatologico mostrando a obstrugao 
de ductos pancreaticos nos primeiros meses de vida. 

(B) Anatomopatologico mostrando a evolugao da doenga 
no pancreas com destruigao do parenquima, restando 
fibrose e cistos. 

Fonte: Hospital de Ch'nicas da Faculdade de Ciencias Medicas da Unicamp. 


ser avaliada por metodos diretos e indiretos. 11 0 padrao-ouro e 
a estimulagao da secregao pancreatica com secretina, avalian- 
do-se a resposta com a quantificagao das enzimas no suco 
duodenal. Alem de ser invasivo, e de alto custo. Os metodos 
indiretos sao os mais usados na pratica clinica: 

balango de gordura nas fezes, cujos inconvenientes sao a co- 
leta e a conservagao de todas as evacuagoes durante 72 horas 
consecutivas e o manuseio de grande volume de fezes em la¬ 
boratory; 

esteatocrito acido, que implica quantificagao da coluna de 
gordura apos diluigao e centrifugagao de pequena amostra de 
fezes, cujo inconveniente e estar sujeito a variagoes e falta de 
controles normais para criangas com maior idade, sendo que 
valores inferiores a 6% excluem IP; 

• dosagem de enzimas nas fezes, entre elas a elastase-1 fecal, 
que representa o teste mais eficaz para detecgao da IP na FC 
(sensibilidade de 96%; especificidade de 100%); 
quimiotripsina fecal, teste de baixa sensibilidade que nao 
pode ser usado no uso de enzimas exogenas; 11 
dosagem do tripsinogenio imunorreativo (TIR) no sangue, 
utilizada na TNN. 

A obstrugao do lleo terminal por meconio espesso (Figura 6D) 
e a manifestagao clinica mais precoce da FC e esta presente 
em aproximadamente 10 a 20% dos pacientes. Existe a possi- 
bilidade de diagnostic intrauterino, quando a obstrugao da 
luz intestinal por meconio espesso pode ser identificada no 
exame de ecografia no 2 e trimestre de gravidez. No exame fisi- 
co do neonato, observa-se distensao abdominal progressiva, 
com vomitos biliosos e ausencia de evacuagao de meconio. A 
radiografia de abdome mostra sinais de obstrugao intestinal 
baixa: algas distendidas sem niveis hidroaereos, ausencia de 
ar distalmente e aparencia mosqueada, como vidro fosco, pela 



Figura 6 (A) lleo meconial em paciente com fibrose cfstica. 
(B) Pega cirurgica de paciente com fibrose cfstica com 
equivalente meconial. (C) Pega cirurgica mostrando a 
atividade inflamatoria cronica na fibrose cfstica na regiao 
ileocecal com efeito de massa no quadrante inferior direito. 
(D) Meconio de paciente com fibrose cfstica. 

Fonte: Hospital de Ch'nicas da Faculdade de Ciencias Medicas da Unicamp. 
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mistura do ar com meconio desidratado (Figura 7). 0 exame 
contrastado (enema opaco) mostra microcolon e obstrugao 
em lleo distal. A maioria dos casos de IM necessita de corregao 
cirurgica. 

Edema hipoproteinemico e uma manifestagao que surge no 
periodo neonatal (prevalencia proxima de 5%), sendo secun- 
dario a IP e desnutrigao. Instala-se caso nao haja pronta TRE e 
intervengao nutricional. 0 pediatra deve estar atento ao diag¬ 
nostic diferencial de edema generalizado no 1 Q ano de vida. 



Figura 7 Radiografia de recem-nascido com abdome 
agudo obstrutivo na fibrose cistica, mostrando distensao 
de algas de intestino delgado. 

Fonte: Hospital de Ch'nicas da Faculdade de Ciencias Medicas da Unicamp. 


A sindrome da obstrugao intestinal distal apos o periodo 
neonatal ocorre em 10 a 20% dos pacientes e e acompanhada 
de distensao e colicas abdominais e, eventualmente, com 
constipagao ou parada de eliminagao de gases e fezes. Geral- 
mente tern boa evolugao com o tratamento com solugao de 
polietilenoglicol por via oral ou por sonda nasogastrica em 1 a 
3 horas. 12 

0 prolapso retal ocorre em ate 20% dos pacientes com ida- 
de entre 6 e 36 meses com IP, principalmente antes da TRE, 
ou com reposigao de baixas doses de enzimas pancreaticas, 
sendo raro apos 5 anos de idade. E recomendada a realizagao 
do teste do suor (TS) em todo lactente que apresente prolapso 
retal. Acredita-se que o prolapso esteja relacionado com diar- 
reia cronica, fezes volumosas, tonus musculares diminuidos, 
desnutrigao e tosse intensa. 

Manifestagoes hepatobiliares estao presentes em mais de 
50% das necropsias. Em estudos prospectivos, 25% dos pa¬ 
cientes apresentam alteragoes laboratoriais, 5% sao sintoma- 
ticos e 2% evoluem para obito decorrente da doenga hepatobi- 
liar. 13 A secregao anormal de ions pelo epitelio das vias biliares 
secundaria ao defeito basico leva ao aumento da viscosidade e 
diminuigao do fluxo biliar, predispondo a obstrugao dos cana- 
liculares biliares, reagao inflamatoria, fibrose biliar e cirrose 
(Figura 8). 13 

Com a maior sobrevida dos pacientes, varias comorbidades 
tern sido prevalentes e exigem a atengao de quern cuida de 
adolescentes e adultos com FC: atraso puberal, azoospermia, 
osteopatia hipertrofica, depressao, desnutrigao, doenga pepti- 
ca grave, diabete, cirrose hepatica, artrite cronica, vasculite, 
calculo renal, osteoporose, pneumotorax, hemoptises de re- 
petigao, cancer e falencia respiratoria. 

Diagnostico laboratorial 

Teste do suor 

0 TS tern elevadas sensibilidade e especificidade (> 95%), bai- 
xo custo e nao e invasivo. 0 procedimento aceitavel e o da do- 
sagem quantitativa de cloretos no suor, cuja amostra (pelo 
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Figura 8 Patogenese da disfungao hepatobiliar na fibrose cistica. 

CFTR: cystic fibrosis transmembrane regulator. 
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menos 75 mg) deve ser obtida pelo metodo da iontoforese por 
pilocarpina em periodo de coleta que nao ultrapasse 30 minu- 
tos. A estimulagao da sudorese por bolsas plasticas e destitui- 
da de valor. 14 

0 diagnostic de FC e confirmado quando a concentragao 
de cloretos e superior a 60 mEq/L. No l e ano de vida, conside- 
ram-se normais niveis de cloro menores que 30 mEq/L. Apos 
o 1 Q ano de vida, niveis normais sao inferiores a 40 mEq/L e 
dosagens entre 40 e 60 mEq/L devem ser consideradas duvi- 
dosas; nesses casos, o TS deve ser repetido principalmente na 
presenga de sinais e sintomas sugestivos de FC. 0 diagnostico 
de FC deve ser confirmado com dois testes positivos, realiza- 
dos em momentos diferentes. Extensa revisao sobre o TS foi 
publicada recentemente. 14 Em pacientes com FC, tanto o cloro 
como o sodio estao elevados, a diferenga entre eles nao deve 
ultrapassar 15 a 20 mEq/L e a relagao cloro/sodio deve ser > 1. 
Uma concentragao de cloro maior que 160 mEq/L e fisiologi- 
camente impossivel e sugere erro na coleta ou dosagem. 14 

Resultados falso-positivos podem ocorrer em doengas ra- 
ras, como insuficiencia suprarrenal nao tratada, displasia ec- 
todermica, hipoparatireoidismo, hipotireoidismo, diabete in- 
sipido nefrogenico, deficiencia de glicose-6-fosfatase, 
sfndrome nefrotica, doenga de Von Gierke, fucosidose, coles- 
tase familiar, pseudo-hipoaldosteronismo, mucopolissacari- 
dose e pan-hipopituitarismo. Por outro lado, a presenga de hi- 
poproteinemia e/ou edema pode ser responsavel por exames 


falso-negativos. 14 Urn fluxograma do diagnostico apos TNN e 
da realizagao TS pode ser visto na Figura 9. 15 

Analise de mutagoes 

A identificagao de duas mutagoes patogenicas no gene CFTR 
confirma o diagnostico de FC, sendo decisivo no paciente com 
quadro clinico compativel e TS nao conclusivo. Trata-se de 
procedimento de custo ainda elevado. Tern sido proposta a 
triagem inicial da mutagao F508del, que acomete aproxima- 
damente de 50 a 65% dos alelos dos pacientes, e, posterior- 
mente, a triagem diretiva de outras mutagoes com elevada fre¬ 
quence. Nos casos em que a investigagao molecular para 
essas mutagoes for negativa, existe a possibilidade da triagem 
de todo gene CFTR , o que pode ser feito vinculado a projetos 
de pesquisas ou em centres diagnostics com experience na 
area. 16 

Triagem neonatal 

Acredita-se que o aumento do TIR serico seja secundario ao 
refluxo de secregao pancreatica, provocado pela obstrugao dos 
ductos no pancreas. 0 teste e realizado com amostra de san- 
gue coletado sobre papel de filtro na mesma amostra para 
TNN. 

A dosagem do TIR e indicador indireto da doenga, pois ava- 
lia a integridade da fungao pancreatica e, se ela estiver normal 
por ocasiao do nascimento, o teste podera ser negativo. Quan- 
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Figura 9 Protocolo do diagnostico de FC a partir da triagem neonatal. 15 

a. Se o bebe apresenta pelo menos 2 kg e mais que 36 semanas gestacionais ao nascimento, realizar a coleta/analise bilateral com o metodo de Gibson e Cooke 
ou Macroduct®; repetir o mais rapido possi'vel se a quantidade do suor for inferior a 75 mg ou 15 mcL; respectivamente. 

b. Mutagoes no gene CFTR referem-se a mutagoes reconhecidamente associadas a presenga de FC. 

c. A doenga e muito improvavel; entretanto, se existem duas mutagoes em trans, a FC talvez seja diagnosticada. 

d. Depois de repetido o teste do suor, mais avaliagoes dependerao dos achados. 

TIR: tripsinogenio imunorreativo; FC: fibrose cistica; CFTR: cystic fibrosis transmembrane regulator. 
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do o teste for positivo com valores acima do padrao adotado, 
geralmente 70 ng/ mL, deve ser repetido em ate 30 dias, e caso 
persista positivo, o paciente deve ser submetido ao TS para 
confirmar ou afastar FC. 2 

A TNN nao e unanimidade nos paises desenvolvidos. Na 
Australia, na Nova Zelandia e na Franga atinge, virtualmente, 
100% dos recem-nascidos. Entre os argumentos contrarios a 
TNN esta o envolvimento de questoes medicas, sociais, cultu- 
rais, eticas, emocionais e polfticas de saude. A angustia dos 
pais ocorre quando as dosagens de TIR sao anormais, mas o 
diagnostic nao e confirmado pelo TS (valor normal ou limi- 
trofe) e quando ocorre a detecgao de heterozigotos. 0 diagnos¬ 
tic precoce de casos de apresentagao branda da doenga, que 
teriam boa evolugao no decorrer da vida, tambem gera trans- 
tornos desnecessarios para as familias. Outro ponto que gera 
polemica sao os custos elevados da TNN. 

No Canada e em grande parte dos EUA onde nao e realiza- 
da a TNN, a idade media do diagnostic na rotina dos servigos 
de saude se da aos 6 meses de vida e, entre esses lactentes, 
50% tern o diagnostic realizado nas primeiras semanas ou 
meses de vida. 

Entre os argumentos favoraveis a TNN, encontram-se: me- 
lhoria do estado nutricional e corregao precoce do deficit de vi- 
taminas. Pacientes diagnosticados pela TNN tern melhor ga- 
nho ponderoestatural que o grupo nao triado. 0 diagnostic 
precoce da FC, particularmente em pacientes assintomaticos 
e associado com melhor FP quando comparados com o grupo- 
-controle. Acompanhamento com radiografia de torax durante 
10 anos mostrou menor proporgao de anormalidades no grupo 
TNN. Pacientes com diretiva de diagnostic sintomatologica 
tinham 28% de cultura positiva para P. aeruginosa no 1 Q ano 
apos o diagnostic, contra 12% nos pacientes com TNN. 

A TNN proporciona aconselhamento genetic e reproduti- 
vo e encaminhamento dos pacientes para centros de referen¬ 
da de FC para cuidados especializados e estrategias de pre- 
vengao. Pode tambem eliminar erros diagnostics, condutas 
inadequadas, complicagoes da doenga prevenindo algumas 
mortes e diminuindo o estresse psicologico pelo diagnostic 
tardio. 

Em 1989, com a identificagao do gene CFTR , a biologia mo¬ 
lecular foi incorporada no diagnostic da FC e, na TNN, foi 
possivel simplificar os procedimentos com a coleta de apenas 
uma amostra de sangue para a realizagao de TIR/DNA e TIR/ 
TIR, sendo que todos tern sensibilidades similares. 0 teste ge¬ 
netic apresenta maior praticidade e tempo, mas tern como 
desvantagem a detecgao de individuos heterozigotos compos- 
tos (com duas mutagoes diferentes), resultando no aumento 
do numero de individuos para realizagao do TS e aconselha¬ 
mento genetic. No Brasil, resultados iniciais mostram dimi- 
nuigao da idade media do diagnostic e melhor condigao nu¬ 
tricional dos pacientes triados pela TNN. 

Tratamento 

Deve-se estabelecer urn programa de tratamento interdiscipli- 
nar, vigoroso e continuo, de preferencia em centra especializa- 
do de referenda no manejo da FC, visando a profilaxia das in- 


fecgoes do trato respiratorio, nutrigao adequada com 
suplementagao de enzimas e vitaminas e minimizagao das 
complicagoes da doenga. 0 tratamento precoce retarda a pro- 
gressao das lesoes pulmonares, melhora o prognostic e au- 
menta a sobrevida. A equipe interdisciplinar para atender 
criangas e adolescentes deve conter profissionais pediatras, 
pediatras pneumologistas, pediatras gastroenterologistas, nu- 
tricionistas, fisioterapeutas, assistentes sociais, psicologos, 
dentistas, nutricionistas, geneticistas e enfermeiros. Essas 
equipes devem se preparar para transferir os individuos apos 
os 20 anos de idade para a clinica de adultos com FC. 17 

Muitas associagoes internacionais tern proposto que a con- 
duta da doenga pulmonar na FC seja conduzido por diretrizes 
baseadas em evidences cientificas. Dessa maneira, recentes 
publicagoes sobre o tratamento da doenga pulmonar obstruti- 
va cronica (DPOC) na FC podem ser encontradas e constituem 
o “estado da arte” para os centros de references em FC. 1718 

0 tratamento e dirigido para infecgao endobronquica croni¬ 
ca em razao do carater multissistemico da doenga. Atualmen- 
te, nao existem mais duvidas de que quanto mais precoce o 
manejo, melhores serao os desfechos de qualidade de vida e 
sobrevida. 19 

Sabe-se que a progressao da FC leva a perda e deterioragao 
progressiva da FR A taxa de declinio da FP e inversamente 
proporcional a sobrevida, e a redugao na taxa de declinio cau¬ 
sa impacto positivo na sobrevida. Quanto mais cedo forem 
tratados os pacientes de alto risco, maiores serao seus benefi- 
cios. Analise com grandes casuisticas mostra que paises que 
adotam tratamentos mais agressivos e precoces tern melhores 
resultados em desfechos clinics e laboratoriais e maior sobre¬ 
vida. 19 

Uma vez diagnosticada a FC, e necessario o seguimento por 
toda a vida. A pesquisa de microrganismos na orofaringe, no 
aspirado traqueal ou no escarro induzido deve ser realizada ro- 
tineiramente, se possivel em todas as consultas. Os pacientes 
devem realizar espirometria 2 vezes/ano, medida da satura- 
gao transcutanea de oxigenio da hemoglobina em cada con- 
sulta e radiografia simples de torax a cada 2 ou 3 anos, apos 5 a 
6 anos de idade, ou antes, se as condigoes clinicas exigirem. A 
tomografia computadorizada (TC) de torax e mais sensivel e 
especifica em detectar alteragoes iniciais que a radiografia e a 
espirometria, mas expoe o paciente a doses maiores de radia- 
gao (FiguralO). 

Como e obrigatoria a parceria entre o pediatra e a equipe do 
centra de referenda, e indispensavel que ele reconhega sinais 
e sintomas associados as EP, pois elas constituem indicagao 
formal de antibioticoterapia. Sao sinais e sintomas de EP: fe- 
bre, aumento da frequencia respiratoria, aumento da intensi- 
dade e duragao da tosse, aumento ou reaparecimento da ex- 
pectoragao, expectoragao amarelada ou amarelo-esverdeada, 
redugao do apetite e da tolerancia aos exercicios, agravamento 
ou primeiro episodio de hemoptise, aumento da fadiga e sono- 
lencia. A presenga de retragoes intercostais, uso da muscula- 
tura acessoria, aparecimento de ruidos adventicios ou piora 
da ausculta pulmonar, perda de peso e aumento dos sinais de 
aprisionamento de ar sao fortemente sugestivos de EP. Altera- 
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Figura 10 (A) Forma avangada de fibrose cistica com bronquiectasias difusas e graves. (B) Tomografia normal em 
pacientes com valores normais de espirometria. (C) Tomografia com bronquiectasias: espirometria com resultado normal, 
com valores de volume expiratorio forgado no primeiro segundo da capacidade vital forgada superiores a 100% do 
previsto. (D) Comprometimento de pequenas vias aereas: a doenga pulmonar progride de baixo para cima e de cima 
para baixo. 

Fonte: Hospital de Ch'nicas da Faculdade de Ciencias Medicas da Unicamp. 


goes laboratoriais: diminuigao do VEF1 (10% ou mais), altera- 
goes na radiografia de torax, hemograma com leucocitoses e 
diminuigao da saturagao de oxigenio. 

A aquisigao inicial ou recidiva do achado de P. aeruginosa 
nas vias aereas deve ser tratada com antibioticos anti-Pseudo- 
monas e aumento de fisioterapia, independentemente da pre- 
senga ou ausencia de sintomas. Portanto, existem tres situa- 
goes que exigem manejo medicamentoso: 

• tratamento para erradicagao da R aeruginosa na primeira do- 
cumentagao nas vias aereas, ou por aumento no titulo de an- 
ticorpos anti P aeruginosa , ou pela presenga em culturas de- 
correntes da coleta de secregoes das vias aereas por escarro, 
swab ou lavado broncoalveolar; 

• manejo da infecgao cronica das vias aereas; 

• tratamento das EP. 19 ’ 20 

Pacientes infectados cronicamente ou com EP devem ser in- 
ternados para receber antibioticoterapia endovenosa por 14 a 
21 dias. Como frequentemente existe associagao de S. aureus 
com P aeruginosa , e oportuno ministrar oxacilina (200 mg/ 
kg/dia, 4 vezes/dia), amicacina (30 mg/kg/dia, 1 vez/dia) e 
ceftazidima (150 mg/kg/dia, 2 a 3 vezes/dia). 1920 


Entre os mucoliticos, o mais estudado e a DNase-humana 
recombinante, que cliva o DNA do muco, reduzindo a viscosi- 
dade do escarro. Inalagoes com solugoes de NaCl a 7%, admi- 
nistradas 4 vezes/dia, por periodos curtos ou longos, aumen- 
tam o volume do liquido de superficie das vias aereas e o 
clearance mucociliar e melhoram a FP e qualidade de vida dos 
pacientes. Deve ser preconizada a administragao de salbuta- 
mol por aerossol dosimetrado pressurizado (spray oral) 30 a 
60 minutos antes da inalagao com salina hipertonica. 

A administragao de salina hipertonica de NaCl a 7%, prece- 
dida de salbutamol inalado (200 mg) e segura, eficaz e com 
poucos efeitos colaterais. Entre a baixa frequencia de efeitos 
colaterais (2%), foram encontrados tosse, hemoptise, faringi- 
te e broncoespasmo. 

Pelo menos 50% dos pacientes evoluem com hiper-respon- 
sividade das vias aereas. Nesses, a utilizagao de beta-agonis- 
tas de longa duragao associados a esteroides inalados pode ser 
benefica. Seguramente, devem-se utilizarbroncodilatadores e 
corticosteroides inalatorios nos pacientes com FC e asma aler- 
gica concomitante. 

Mais recentemente, a azitromicina tern demonstrado efeitos 
anti-inflamatorios eficazes. Tem-se demonstrado que os ma- 
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crolideos atuam na modulagao da inflamagao, na diminuigao 
do numero de neutrofilos e de IL-8, no lavado broncoalveolar, 
no escarro e na diminuigao da migragao de neutrofilos e da pro- 
dugao de superoxido. Entre os efeitos antimicrobianos, citam- 
-se a inibigao da formagao de biofilme e aderencia bacteriana. 

Pacientes com EP frequentes devem ser monitorados para 
controle de adesao ao manejo, presenga de comorbidades e FP. 

0 uso de oxigenio esta indicado durante o dia, nos casos de 
falencia respiratoria hipoxemica, ou seja, Pa0 2 < 55 mmHg ou 
Pa0 2 < 59 mmHg em ar ambiente associada a edema e/ou he- 
matocrito > 55 mm e/ou onda p no ecocardiograma. A oxige- 
noterapia noturna e recomendada quando a Sa0 2 e < 90% por 
periodo maior que 10% do tempo de sono e/ou Sa0 2 < 88% 
aos exercicios. 

Terapia de reposigao enzimatica 
E utilizada desde a descrigao da FC, com enzimas obtidas de 
pancreas de porco ou boi inicialmente, em apresentagoes sem 
controle de qualidade adequado, ate apresentagoes sofistica- 
das, em microesferas ou microtabletes acido-resistentes e 
concentragoes enzimaticas mais uniformes e padronizadas. 21 

Deve ser instituida tao logo seja feito o diagnostic de FC e 
IP, independentemente da idade, mesmo em recem-nascidos. 
Sugere-se que, diante da evidencia de IM, a TRE seja institui¬ 
da mesmo antes dessa confirmagao, uma vez que ela nao in¬ 
terfere no diagnostic da FC, evitando, assim, a instalagao ou 
o agravamento da desnutrigao. 21 

Nao ha uma regra absoluta para sua prescrigao e muitos fa- 
tores interferem na quantidade necessaria de enzimas a cada 
refeigao. Pode variar de paciente para paciente, dependendo 
da dieta e do grau da IP. Para criangas com alimentagao exclu- 
sivamente lactea, oferecer, em media, 500 a 1.000 unidades 
de lipase/grama de gordura ingerida por refeigao. Por exem- 
plo, lactente de 4 meses, recebendo 200 mL de formula lactea 
com 3 g% de gordura a cada 4 horas, deve receber de 3.000 a 
6.000 unidades de lipase/refeigao. Recomenda-se iniciar com 
a menor dose e ajusta-la conforme as necessidades. 21 

Outra maneira de orientar a dose de enzimas e prescrever, 
em media, 500 a 1.000 unidades de lipase/kg/refeigao. Uma 
crianga de 1 ano com 9 kg, que faz 6 refeigoes ao dia, deve rece¬ 
ber de 4.500 a 9.000 unidades de lipase/refeigao. Deve-se 
considerar a variabilidade da densidade calorica de cada refei¬ 
gao, para orientar as doses de enzimas para cada refeigao. 
Quando a dose necessaria para urn bom controle da IP ultra- 
passar 10.000 unidades de lipase/kg/dia, deve-se atentar 
para a existencia de fatores que interfiram na agao das enzi¬ 
mas e nos riscos de complicagoes resultantes do uso de altas 
doses de enzima por dia. 21 

Para melhor aproveitamento das enzimas, e recomendado 
que as refeigoes sejam feitas em “blocs”, evitando-se “belis- 
car” alimentos, e que sejam oferecidas enzimas no inicio das 
refeigoes, lembrando-se que a agao delas dura aproximada- 
mente de 45 a 60 minutos. 

Nos recem-nascidos, a capsula que contem os granulos de 
enzimas pode ser aberta, e os granulos podem ser fracionados 
de acordo com a dose recomendada e colocados na porgao 


posterior da boca, oferecendo amamentagao logo em seguida. 
Deve-se evitar a diluigao ou a trituragao dos granulos, pois a 
retirada da protegao antiacidez favorece a ativagao das enzi¬ 
mas, ainda na boca, pelo pH neutro alcalino, com subsequen- 
te inativagao das enzimas no meio acido do estomago. 

Suporte nutricional 

A importancia da nutrigao no bem-estar e na sobrevida dos pa¬ 
cientes esta bem estabelecida, assim como a associagao entre 
desnutrigao e deterioragao da FP. Fatores que afetam a nutri¬ 
gao: heranga genetica, IP, ressecgao intestinal, perda de sais e 
acidos biliares, refluxo gastroesofagico, inflamagao e infecgao, 
diabete e condigoes emocionais. E importante monitorar a nu¬ 
trigao de todos os pacientes em cada visita clinica. Os pacien¬ 
tes devem ser vistos em seguimento de rotina, a cada 3 a 4 me¬ 
ses. 0 objetivo da intervengao nutricional e antecipar e tratar 
os deficits nutricionais e complicagoes. 

A intervengao nutricional deve iniciar-se no momento do 
diagnostic e inclui educagao nutricional, orientagao dietetica, 
suplementagao de vitaminas e TRE. A orientagao deve ser 
continuada, porque os ajustes na TRE sao frequentes, em ra- 
zao das alteragoes da dieta, dos requerimentos nutricionais 
com o crescimento e a idade ou com aparecimento de compli¬ 
cagoes, como diabete. Tambem e importante a suplementa¬ 
gao de sais, principalmente no verao, e das vitaminas A, D, E e 
K, em apresentagao hidrossoluvel, na condigao de IP. 

Fisioterapia 

A literatura tern sugerido que tecnicas de fisioterapia sao be- 
neficas em auxiliar a depuragao mucociliar. A fisioterapia res¬ 
piratoria deve ser estimulada e realizada rotineiramente desde 
o diagnostic, pois os resultados, principalmente em curto 
prazo, tern sido animadores. 22 A realizagao de trabalhos bem 
conduzidos para tentar demonstrar a eficacia e a eficiencia das 
tecnicas de fisioterapia sobre a drenagem de secregoes pulmo- 
nares deve ser estimulada. 

As tecnicas fisioterapicas dependem da faixa etaria. Mano- 
bras de aceleragao do fluxo expiratorio e drenagem postural 
estao indicadas para todos pacientes. Expiragao forgada e uso 
d e flutter ou shaker estao indicados nos pre-escolares, escola- 
res e adolescentes, ao passo que estes dois ultimos grupos po¬ 
dem se beneficiar de outros procedimentos, como ciclo ativo 
da respiragao e drenagem autogenica. 2 Atividades fisicas, pra- 
tica regular de esportes e mesmo condicionamento fisico regu¬ 
lars devem ser introduzidos precocemente e mantidos de for¬ 
ma contmua. 0 sucesso e a adesao do paciente a fisioterapia 
dependem da capacidade do fisioterapeuta de ajustar as tecni¬ 
cas a necessidade dos pacientes. 

Higiene e controle de infecgao 

Pacientes costumam ser colonizados principalmente por H. 
influenzae , S. aureus e P. aeruginosa , e alguns deles sao coloni¬ 
zados por bacterias multirresistentes, como S. aureus oxacili- 
no-resistentes e B. cepacia. A infecgao por bacterias multirre¬ 
sistentes e urn desafio em nivel ambulatorial, em enfermarias 
e no contato social entre pacientes e familiares. 


1754 . TRATADO DE PEDIATRIA • SE£AO 21 PNEUMOLOGIA 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer o diagnostico e as bases do tratamento da 
fibrose cfstica. 

• Reconhecer que as manifestagoes e o prognostico 
estao relacionados com heranga genetica, presenga de 
insuficiencia pancreatica, idade de inicio e gravidade 
das manifestagoes clfnicas respiratorias. 

• Saber que a mutagao F508del e outras de classes I, II e/ou 
III, em homozigose ou heterozigose composta, relaciona- 

-se com insuficiencia pancreatica, doenga pulmonar mais 
grave e colonizagao precoce com P. aeruginosa. 

• Reconhecer que o atendimento dos pacientes em 
centros especializados e um fator que contribui para o 
melhor prognostico. 

• Saber que os melhores conhecimentos sobre a doenga 
e avangos terapeuticos implicam maior taxa de 
sobrevida, embora 15 a 20% dos pacientes com fibrose 
cfstica evoluam para o obito antes dos 10 anos. 
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CAPITULO 9 


ABSCESSO PULMONAR 


Helena Teresinha Mocelin 
Gilberto Bueno Fischer 


Definigao 

Abscesso pulmonar e uma cavidade no parenquima pulmonar 
com material purulento em seu interior e paredes espessas, 
geralmente resultante de uma infecgao bacteriana. As cavida- 
des podem ser unicas ou multiplas. Pode ser primario, quando 
incide em urn pulmao previamente sadio como ocorre associa- 
do a pneumonia, ou secundario, quando ocorre em uma crian¬ 
ga com condigoes (locais ou sistemicas) que predispoem ao 
desenvolvimento dessa complicagao. Os fatores predisponen- 
tes sao malformagoes pulmonares (malformagao adenomatoi- 
de cistica, cisto broncogenico, sequestra pulmonar), imuno- 
deficiencias, fibrose cistica ou crianga com doenga neurologica 
que apresenta aspiragao broncopulmonar. Aspiragao de corpo 
estranho, com diagnostic e tratamento tardio, pode se apre- 
sentar como abscesso na area de alojamento do elemento que 
foi aspirado. 

Epidemiologia 

Os relatos na literatura de casos de abscesso pulmonar tern 
sido cada vez mais raros. Sao mais frequentes em paises em 
desenvolvimento, onde a incidencia de pneumonias e maior. 
Com o recente crescimento da incidencia de pneumonias ne- 
crosantes, seria esperado urn aumento da frequencia de abs- 
cessos pulmonares mesmo em paises desenvolvidos, entre- 
tanto, buscando-se na literatura recente, esse aumento nao e 
observado. 

Patogenese 

Sao varios os mecanismos que podem determinar a formagao 
de abscesso: 

1. No abscesso secundario a pneumonia, inicialmente ha urn 
processo infeccioso no parenquima pulmonar que evolui com 
necrose, cavitagao e formagao do abscesso. A literatura apon- 
ta 2 cm de diametro minirno para se considerar urn abscesso 
pulmonar. 

2. Nos processos secundarios a aspiragao, as bacterias da cavi¬ 
dade oral sao aspiradas em eventos como convulsao, coma ou 


outras causas de perda de consciencia. Em criangas com dis- 
turbios de deglutigao, esses episodios podem estar associados 
a aspiragao de conteudo alimentar ou de outros produtos 
ingeridos (medicamentos, corpo estranho) e favorecer a for¬ 
magao do abscesso. 0 desenvolvimento de abscesso esta rela- 
cionado a caracteristicas, frequencia e volume do material as¬ 
pirado e resposta dos mecanismos envolvidos no clearance 
mucociliar das vias aereas, e resulta da redugao da perfusao 
local decorrente da resposta inflamatoria das defesas do orga- 
nismo. 0 intervalo de tempo entre o episodio aspirativo e o 
aparecimento dos sinais clmicos de abscesso e variavel. Nas 
pneumonias aspirativas que levam a formagao de abscesso, a 
sua localizagao e mais frequente em regioes pendentes dos 
pulmoes, como lobos superiores e segmentos apicais dos lo- 
bos inferiores. 

3. 0 abscesso tambem pode ser secundario a embolo septico 
oriundo de endocardite bacteriana ou de foco infeccioso com 
disseminagao hematica, como acesso venoso central. E possi- 
vel ocorrer tambem abscesso por contiguidade com processos 
infecciosos intra-abdominais, mediastinais e de orofaringe. 

Microbiologia 

Os agentes infecciosos causadores de abscesso pulmonar sao 
diversos. 0 Quadra 1 apresenta os agentes etiologicos que cau- 
sam abscesso pulmonar com maior frequencia. 

Quadro clinico 

Os sinais e sintomas clmicos do abscesso pulmonar sao ines- 
pecificos. Na maioria das vezes, inicia-se como urn processo 
de infecgao respiratoria, com tosse e febre e, muitas vezes, e 
diagnosticado como pneumonia. Na presenga de abscesso, a 
evolugao e protraida, ao contrario do que ocorre em uma 
pneumonia com resposta aos antibioticos, e a crianga pode 
apresentar tosse e febre persistente. Algumas vezes, o quadro 
clinico e insidioso, com a crianga apresentando os sintomas 
por varias semanas. A crianga tambem pode apresentar dor 
toracica e sinais sistemicos de infecgao, como anorexia, pros- 
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Quadro 1 Agentes etiologicos identificados em 
abscessos pulmonares 

Patogeno 

Aerobios 

Cocos Gram-positivos 
Bacilos Gram-negativos 
Streptococcus pneumoniae 
Staphylococcus aureus 
Strepotococcus pyogenes 
Streptococcus milleri 
Streptococcus viridans 
Pseudomonas aeruginosa 
Klebsiella pneumoniae 
Moraxella catarrhalis 
Acinetobacter species 
Escherichia coli 
Salmonella species 
Anaerobios 
Bacteroides 
Prevotella species 
Actinomyces species 
Fungos 

Candida albicans 
Aspergillus species 
* Modificado de Patradoon-Ho P. 



Figura 1 Menino de 3 anos admitido por tosse, febre e 
dificuldade ventilatoria ha 5 dias. Apresentava estado 
geral comprometido, com ma higiene dentaria com 
lesoes gengivais supurativas. Na ausculta pulmonar, 
tinha broncofonia em tergo inferior do pulmao esquerdo. 
Hemoglobina de 7,8 mg/dl%, leucocitose com desvio a 
esquerda com 20% de bastonados. A radiografia de torax 
apresentava consolidagao em lobo inferior esquerdo. 

Foi iniciada antibioticoterapia endovenosa, mas nao 
apresentou melhora do estado geral e manteve febre apos 
4 dias de tratamento. 


tragao, nauseas e vomitos. No exame fisico, os achados sao se- 
melhantes ao encontrado em pneumonia, podendo haver ta- 
quipneia e murmurio vesicular diminuido com macicez a 
percussao. Hemoptise e vomica sao achados infrequentes. 

Diagnostico 

A suspeigao diagnostica e feita a partir da radiografia simples 
de torax, que mostra opacidade homogenea que nao involui 
apos o tratamento com antibiotico. Pode-se realizar a radio¬ 
grafia com o paciente sentado, em decubito lateral ou em or- 
tostatismo, com raios horizontais que permitem visualizar 
uma cavidade com paredes espessas com nfveis hidroaereos 
na area da consolidagao previa. 

A tomograha computadorizada (TC) de torax e mais especf- 
hca para o diagnostic, por demonstrar a localizagao e as ca- 
racterfsticas do abscesso com maior precisao. 0 uso de con- 
traste endovenoso pode auxiliar na melhor dehnigao da 



Figura 2 A radiografia de torax, realizada com o 
paciente sentado, mostra imagem arredondada na 
area da consolidagao, com nivel hidroaereo e parede 
espessa. Realizou-se fibrobroncoscopia, que nao mostrou 
comunicagao entre o abscesso e a via aerea. Foi indicada 
pungao aspirativa sob TC, obtendo-se material purulento 
local. Depois de 12 horas, a febre cedeu e em 24 horas o 
paciente passou para antibiotico oral e foi liberado em alta 
hospitalar. 
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imagem. Em abscessos secundarios a malformagoes pulmo- 
nares, como a malformagao adenomatoide cistica, podem ser 
necessarias imagens mais tardias (semanas apos o tratamen¬ 
to), pois, na fase aguda, a distingao entre abscesso e malfor¬ 
magao pode ser dificil. 

A ultrassonografia pode demonstrar a presenga de lfquido 
em cavidade com paredes densas. Esse procedimento pode 
definir o local de pungao do abscesso, que pode ser realizado 
concomitantemente. 

A endoscopia de vias aereas pode ser diagnostica quando 
houver comunicagao entre o abscesso e as vias aereas e pode 
apoiar o tratamento por meio da aspiragao local. 

Tratamento 

0 tratamento depende das caracteristicas do abscesso e da 
presenga de condigoes associadas. Deve-se indicar a interna¬ 
gao hospitalar e iniciar com antibioticoterapia endovenosa. 

Em urn abscesso associado a pneumonia, a antibioticotera¬ 
pia devera cobrir as bacterias mais comuns encontradas em 
infecgoes pulmonares, como pneumococo, estafilococo e 
anaerobios. A cobertura antibiotica deve seguir o resultado 
obtido em cultura do material (se for identificado), podendo 
ser suficiente penicilina, cefalosporinas, oxacilina ou clinda- 
micina. Penicilina e a primeira opgao de escolha, pois trata es- 
treptococos e anaerobios. Alguns centros tambem associam, 
em pacientes graves, clindamicina ou metronidazol para co¬ 
bertura de estafilococo. A clindamicina tern a vantagem de 
tratar estafilococo e anaerobios e, apos a melhora clmica do 
paciente, pode ser administrada via oral. 

Abscesso pulmonar em paciente com fibrose cistica deve 
ter seu tratamento antimicrobiano baseado nas bacterias ja 
identificadas nesse indivfduo, em geral, Pseudomonas aerugi¬ 
nosa e outras bacterias caracteristicas dessa entidade. 

Nos pacientes com imunodeficiencia, alem do tratamento 
com cobertura de amplo espectro para bacterias, podera ser 
necessario o uso de antifungico e drogas para germes Gram- 
-negativos. 

Sempre que o abscesso for secundario a aspiragao, deve-se 
fazer a cobertura para germes anaerobios. 

0 tempo de uso de antibiotico endovenoso e variavel (5 
dias a 3 semanas), mas, assim que o processo febril desapare- 
cer, pode-se trocar para administragao por via oral. 

Nos ultimos anos, o uso de cateter colocado diretamente na 
cavidade do abscesso, em geral guiado por exame de imagem, 
tern sido bastante utilizado, pois permite redugao do tempo de 
antibiotico endovenoso e de internagao hospitalar. A aspira¬ 
gao do material necrotico pode determinar melhora rapida da 
febre e, em alguns casos, definir a identificagao do agente etio- 
logico. 0 cateter pigtail pode ser inserido no local do abscesso 
e ser retirado em 2 a 3 dias. Em alguns casos, somente a aspi¬ 
ragao de material patologico da cavidade ja pode ser resolutiva. 

Como a drenagem local guiada por imagem trata a maioria 
dos casos, a indicagao cirurgica raramente e necessaria, sendo 
indicada nas situagoes em que a antibioticoterapia associada a 
drenagem local nao resolve o quadro infeccioso e a crianga 
esta clinicamente grave. 


Quando se detecta, durante a realizagao de fisioterapia res- 
piratoria, a presenga de secregao provavelmente oriunda do 
abscesso, tecnicas de estimulo da tosse e drenagem postural 
podem ser indicadas. A aplicagao de fisioterapia pode reduzir 
a necessidade de antibiotico endovenoso prolongado. 

A frequencia de realizagao de exames de imagem para 
acompanhamento da lesao nao tern indicagao clara. Em geral, 
ao se passar para antibioticoterapia oral, e util ter uma radio- 
grafia simples de torax, e tambem no acompanhamento am- 
bulatorial em algumas semanas. 

Evolugao e prognostics 

Em condigoes usuais, o abscesso pulmonar tern bom prognos- 
tico, com evolugao para a cura completa. Em torno de 90% 
dos pacientes, a resolugao ocorre com uso de antibiotico. 

0 abscesso primario geralmente apresenta boa resposta ao 
tratamento e tern boa evolugao, enquanto o secundario tern 
sua evolugao associada ao controle da infecgao e depende da 
doenga de base. 

Podem ocorrer complicagoes locais com surgimento de fis¬ 
tula entre o abscesso e o espago pleural determinando empie- 
ma e, as vezes, fistula broncopleural, de evolugao mais pro- 
traida. 0 tempo de internagao tambem depende da etiologia 
do abscesso e e maior nos abscessos secundarios. 

A morbidade e maior em pacientes submetidos a cirurgia. 
Estima-se uma mortalidade muito baixa em criangas previa- 
mente hfgidas (menor do que 2%), relacionada as condigoes 
associadas. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar os achados clfnicos que sugiram a presenga 
de abscesso pulmonar. 

• Indicar a investigagao de abscesso pulmonar por 
imagem. 

• Indicar, juntamente com o pneumopediatra, a 
abordagem terapeutica mais adequada, incluindo 
escolha de antibioticos, indicagao de fibrobroncoscopia, 
fisioterapia e tratamento invasivo. 
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Definigao 

Apesar dos amplos estudos na area, a definigao de displasia 
broncopulmonar (DBP) continua problematica. A definigao 
(Tabela 1) baseada na necessidade de uso de oxigenio e mera- 
mente operacional e nao contempla a magnitude da doenga 
pulmonar nem o processo de doenga subjacente. A DBP nao e 
uma entidade unica, nem mesmo urn espectro de doengas que 
resultam de urn mesmo processo fisiopatologico. Ela e uma 
combinagao de varias doengas pulmonares cronicas (DPC) ca- 
racterizadas por uma populagao de risco em comum, que sao os 
prematuros extremos, isto e, aqueles que nascem durante os es- 
tagios sacular precoce ou canalicular tardio de desenvolvimento 
pulmonar com idade gestacional (IG) entre 22 e 28 semanas. 12 

DBP e doenga pulmonar cronica da 
prematuridade (DPCP) 

0 termo DBP foi descrito, pela primeira vez, por Northway em 
1967, para os casos de recem-nascidos prematuros com sindro- 
me do desconforto respiratorio grave, submetidos a ventilagao 
mecanica com altas pressoes e fragoes inspiradas de oxigenio, 
e que evolmram com lesoes radiologicas caracteristicas e de¬ 
pendence de suplementagao de oxigenio. 3 Com o avango da 
perinatologia, essa forma grave de doenga pulmonar tornou-se 
menos comum e vem dando lugar a quadros mais brandos de 
DPC, em recem-nascidos cada vez mais prematuros, que res- 
pondem ao tratamento com surfactante e que sobrevivem apos 
longos periodos de ventilagao mecanica nao agressiva, geral- 
mente indicada por apneia ou esforgo respiratorio precario. 4 

Dessa forma, alguns autores passaram a nao utilizar mais o 
termo DBP, pois os achados histopatologicos dessa “nova” 
displasia pos-surfactante sao acompanhados de comprometi- 
mento de vias respiratorias menores e pulmonares, ao contra- 
rio das vias respiratorias maiores, principais alvos das altera- 
goes patologicas da displasia considerada “classical Por isso, 
esses autores preferem o termo DPCP. 3 4 

Essa mudanga de apresentagao gerou certa confusao na li- 
teratura entre os termos DBP e DPCP, ora tratados como sino- 
nimos e, por vezes, como entidades diferentes. Atualmente, e 


consenso manter o termo DBP para a doenga, mesmo que a 
nomenclatura nao represente com precisao os achados pato- 
logicos, permitindo a diferenciagao de outras formas de DPC 
que acometem criangas. 5 

Epidemiologia 

A epidemiologia da DBP mudou drasticamente nos ultimos 40 
anos. Na decada de 1960, durante a era pre-surfactante, os 
prematuros que desenvolviam DBP tinham em torno de 34 se¬ 
manas e eram tratados com altas concentragoes de oxigenio e 
ventilagao mecanica agressiva. Atualmente, a maioria dos lac- 
tentes que apresenta DBP e prematuro extremo. 

Apesar de a incidencia da doenga nao ter se alterado signifi- 
cativamente, seu curso clinico foi amenizado pelas mudangas 
na pratica clinica (uso de corticosteroide antenatal e de surfac¬ 
tante exogeno, novas estrategias ventilatorias, tratamento 
agressivo do canal arterial persistente e melhora da terapia nu- 
tricional). 3 ’ 6 

Estudos epidemiologicos identificaram varios fatores de 
risco relacionados ao desenvolvimento de DBP. A imaturidade 
pulmonar e o principal fator de risco (embora bebes a termo 
ou prematuros tardios possam apresentar a doenga em virtu- 
de de dano pulmonar agudo grave). 0 risco de DBP aumenta 
de maneira inversamente proporcional ao peso de nascimento 
e a IG. Outros preditores sao: sexo masculino, raga branca, pe- 
queno para IG, sindrome da angustia respiratoria, uso precoce 
de lipidios parenterais, tabagismo materno, restrigao do cres- 
cimento intrauterino, corioamnionite, colonizagao respirato¬ 
ria por ureaplasma, canal arterial persistente, sepse neonatal, 
edema pulmonar, excesso de administragao de fluidos neona¬ 
tal, uso de ventilagao mecanica agressiva (volumes correntes 
elevados, alta pressao de pico inspiratoria, baixa pressao expi- 
ratoria positiva final, alta frequencia respiratoria) e duragao e 
concentragao do tratamento com oxigenio. 2 ’ 6 7 

Patogenese 

Os pacientes com DBP nascem antes do periodo alveolar de 
desenvolvimento pulmonar, que se inicia por volta de 36 se- 
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manas. Nessa fase da morfogenese, ocorrem septagao e proli- 
feragao dos alveolos, alem de aumento do comprimento e do 
diametro luminal das vias aereas condutoras. As arterias pul- 
monares tambem crescem, provocando queda na resistencia 
da vasculatura pulmonar. 8 Em consequencia, o pulmao com 
DBP caracteristicamente apresenta alveolos grandes e em pe- 
queno numero (simplificagao alveolar) e microvasculatura 
dismorfica. Pode haver tambem, em graus variados, hiperpla- 
sia da musculatura lisa das vias aereas, fibrose intersticial, re- 
modelamento arterial e traqueobroncomalacia. Sabe-se que 
varios insultos participam na patogenese da DBP, seja inter- 
rompendo o desenvolvimento pulmonar diretamente ou de- 
sencadeando respostas inflamatorias. Entre os insultos, estao: 
infecgoes (coriamnionite, sepse), hiperoxia (formagao de es- 
pecies reativas de oxigenio), volutrauma, barotrauma, etc. Es- 
tudos recentes investigam como fatores genetics interagem 
com o ambiente de forma a explicar a variabilidade quanto ao 
risco de DBP e de sua gravidade entre os pacientes. 3 ’ 910 

Fisiopatologia 

Na DBP, o dano nao uniforme as vias aereas distais resulta em 
constantes de tempo variaveis para diferentes areas do pul¬ 
mao. 0 gas inspirado pode ser distribuido a areas relativamen- 
te mal perfundidas, causando alteragao na relagao ventilagao- 
-perfusao. 0 estreitamento das vias aereas de pequeno calibre, 
a fibrose intersticial, o edema e a atelectasia levam a diminui- 
gao da complacencia pulmonar. 0 aumento da resistencia da 
via aerea pode ser demonstrado precocemente. A presenga de 
traqueomalacia tambem contribui para a limitagao ao fluxo 
aereo e piora com a administragao de broncodilatadores. E co¬ 
mum haver algaponamento aereo com hiperinsuflagao pul¬ 
monar. Como a superficie alveolar esta reduzida, a capacidade 
de difusao tambem se encontra prejudicada. 2 

Mudangas estruturais nos vasos pulmonares contribuem 
para o aumento da resistencia vascular por causa da redugao 
do seu diametro e da sua complacencia. A vasorreatividade 
pulmonar e caracterizada por vasoconstrigao acentuada em 
resposta a hipoxia aguda. Dessa maneira, a hipertensao pul¬ 
monar e uma das causas de morbidade e mortalidade na DBP 
grave. As arterias pulmonares de pequeno calibre encontram- 
-se reduzidas em numero e com padrao de distribuigao anor- 
mal no intersticio pulmonar distal nas formas graves da doen- 
ga. Essa redugao na superficie alveolocapilar prejudica a troca 
gasosa, levando a necessidade prolongada de oxigenoterapia e 
ventilagao mecanica, alem de desencadear hipoxemia impor- 
tante na ocorrencia de infecgoes respiratorias agudas e, mais 
tardiamente na vida, intolerance ao exercicio. Alem da doen- 
ga vascular pulmonar e da hipertrofia ventricular direita, ou- 
tras anormalidades cardiovasculares associadas a DBP sao: hi¬ 
pertrofia ventricular esquerda, hipertensao arterial sistemica e 
presenga de circulagao colateral sistemico-pulmonar. 211 

Quadro clinico 

Como o quadro clinico e inespecifico, o pediatra deve suspei- 
tar do diagnostico baseado na evolugao de urn recem-nascido 
de risco para desenvolver a doenga (prematuros com IG < 30 


semanas, geralmente peso de nascimento < 1.000 g e que ne- 
cessitaram ou nao de suporte ventilatorio) e que necessite de 
oxigenoterapia continua. 

Os sinais clinicos sao os de graus variados de insuficiencia 
respiratoria cronica: 

• taquipneia; 

• sinais de esforgo respiratorio, como retragao intercostal ou 
subcostal; 

• episodios de cianose; 

• hipoxemia e/ou hipercapnia moderadas; 

• ganho ponderal insuficiente. 

Os sinais clinicos de aumento de resistencia das vias aereas, 
como taquipneia associada a sibilos, hiperexpansao pulmonar, 
hipertensao pulmonar e insuficiencia cardiaca nao sao fre- 
quentes, mas podem ocorrer. 

Quanto aos achados radiologicos, normalmente consta- 
tam-se opacidades intersticiais difusas relacionadas a presen¬ 
ga de liquido pulmonar e/ou de inflamagao, atelectasias e 
areas de enfisema pulmonar. 11 

Diagnostico 

Os criterios diagnostics que o pediatra deve utilizar na DBP 
encontram-se na Tabela 1. 

Tratamento 

Nos ultimos 20 anos, muitos medicamentos foram testados 
para o tratamento de DBP, porem poucos se mostram seguros 
e efetivos. 

0 oxigenio ainda e a principal terapia para criangas com 
DBP. Estudos apontam que o pediatra, ao prescrever oxigeno¬ 
terapia, deve visar a manutengao de saturagoes entre 92 e 
95%. Saturagoes < 92% aumentam a mortalidade e > 95% pio- 
ram a lesao pulmonar, pelo aumento do estresse oxidativo. 212 

Depois do oxigenio, os diureticos sao os medicamentos 
mais amplamente prescritos para DBP. Contudo, nao ha evi¬ 
dences de beneficios em longo prazo. Portanto, seu uso fica 

Tabela 1 Criterios para diagnostico da displasia 
broncopulmonar 


Idade 

gestacional 

< 32 semanas 

> 32 semanas 

Momento de 
avaliagao 

Idade gestacional de 
36 semanas ou alta 
hospitalar (o que 
ocorrer primeiro) 

> 28 dias, porem < 

56 dias de idade 
pos-natal ou da alta 
hospitalar (o que 
ocorrer primeiro) 


Tratamento com oxigenio > 21% por pelo 
menos 28 dias 

DBP leve 

Respirando ar 
ambiente 

Respirando ar 
ambiente 

DBP moderada 

Necessidade de < 

30% de oxigenio 

Necessidade de < 

30% de oxigenio 

DBP grave 

Necessidade de > 

30% de oxigenio e/ou 
VPP ou CPAPn 

Necessidade de > 

30% de oxigenio e/ou 
VPP ou CPAPn 


VPP: ventilagao com pressao positiva; CPAPn: pressao positiva continua 
nas vias aereas nasais. 
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restrito aos casos de edema pulmonar (hiper-hidratagao). De- 
ve-se iniciar o tratamento com furosemida 1 a 2 mg/kg/dia, a 
cada 12 horas, por via endovenosa ou oral, se for possivel, e 
mante-la por 2 semanas ou ate a estabilizagao do quadro res¬ 
piratorio. Se for necessario continuar o tratamento por perio- 
do maior, recomenda-se a troca por hidroclorotiazida/espiro- 
nolactona, isoladamente ou em associagao. Essa troca visa a 
evitar possiveis disturbios hidreletroliticos. 2 ’ 313 

Em casos agudos, geralmente associados com infecgoes 
pulmonares, em que os recem-nascidos apresentam sinais 
evidentes de broncoconstrigao reversivel, o uso de broncodila- 
tadores inalatorios e benefico. 0 uso preventivo ou de rotina 
nao apresenta beneficios e, nos casos de traqueomalacia e/ou 
broncomalacia associada, podem inclusive piorar o quadro. 23 

A cafeina e rotineiramente utilizada em unidades de tera- 
pia intensiva (UTI) neonatal para prevenir apneias da prema- 
turidade em neonatos entre 28 e 33 semanas de IG, e seu uso 
associa-se com diminuigao de casos de DBP quando iniciada 
logo apos o nascimento. Essa droga diminui a resistencia das 
vias aereas, aumenta o drive respiratorio e a contratilidade dia- 
fragmatica e apresenta efeito diuretico adicional. 2 ’ 31314 

0 uso de corticosteroides em curto prazo comprovadamen- 
te reduz o processo inflamatorio de pacientes com DBP, facili- 
tando a extubagao e diminuindo o tempo de ventilagao meca- 
nica. Todavia, em medio e longo prazos, ocasiona importantes 
efeitos colaterais, como parada do crescimento somatico e ce¬ 
rebral (podendo levar a paralisia cerebral), sangramento 
gastrointestinal, glicosuria, hipertensao arterial sistemica, hi- 
pertrofia cardfaca e supressao adrenocortical. Por isso, a tera- 
peutica com corticosteroides para DBP deixou de ser rotina na 
maior parte das UTI neonatais, sendo utilizada em casos espe- 
cificos, como pacientes em ventilagao mecanica ainda insta- 
veis e com necessidade de elevadas pressoes e concentragoes 
de oxigenio. 0 uso de corticosteroides inalatorios nao se mos- 
trou benefico em pacientes com DBP. 2 ’ 313 

0 uso de vasodilatadores, como o oxido nitrico inalatorio e 
o sildenafil, foi testado em alguns ensaios clinicos randomiza- 
dos, com resultados controversos ate o presente momento. 
Encontrou-se algum efeito em bebes com DBP e hipertensao 
pulmonar concomitantes. Nao ha evidences para o uso des- 
sas drogas. 21415 

Por fim, estrategias que utilizam substancias antioxidantes 
(como a superoxido dismutase e a N-acetilcisteina) ou subs¬ 
tancias anti-inflamatorias (como o inibidor da alfa-1 protease) 
nao mostraram, ate o presente momento, evidences para seu 
uso rotineiro como tratamento da DBP. 213 

Prognostico 

Alguns lactentes com DBP podem se tornar dependentes de 
oxigenoterapia por meses ou anos. Contudo, o mais comum e 
que isso ocorra nos 2 primeiros anos de vida. A taxa de interna- 
gao hospitalar e alta dentre os pacientes com DBP, principal- 
mente quando lactentes. A infecgao por virus sincicial respira¬ 
torio (VSR) e a principal causa de reinternagao e, por isso, o uso 
de palivizumabe (anticorpo monoclonal contra o VSR) esta in- 
dicado em criangas com menos de 1 ano de idade nascidas com 


28 semanas ou menos de IG. Alem disso, quadros de sibilancia 
recorrente e necessidade de uso de medicagoes inalatorias sao 
frequentes. Ate 80% desses lactentes demonstram limitagao 
ao fluxo aereo durante a infancia e a adolescencia. Alguns man- 
tem-se sintomaticos ate a idade adulta. 1116 As sequelas neurolo- 
gicas em pacientes com DBP sao comuns. Elas variam em gra- 
vidade, podendo ocorrer paralisia cerebral, deficit cognitivo, 
disturbios na atengao e no comportamento, atraso na lingua- 
gem e nos desenvolvimentos motores grosso e fino. 317 

Prevengao 

Em virtude do mecanismo multifatorial na patogenese da DBP, 
nao existe urn unico medicamento ou estrategia totalmente 
eficaz na sua prevengao (Tabela 2), exceto a prevengao do tra- 
balho de parto prematuro. 2 

0 uso de corticosteroide antenatal e eficaz em reduzir em 
50% a sindrome do desconforto respiratorio e as mortes neo¬ 
natais, mas falha em diminuir a incidencia de DBP. 0 surfac- 
tante exogeno, por sua vez, reduz a morte neonatal por insufi- 
ciencia respiratoria, mas nao previne o aparecimento de DBP, 
provavelmente por permitir que bebes mais imaturos sobrevi- 
vam e desenvolvam a doenga. 2 

Ventilagoes mais gentis baseadas na hipercapnia permissi- 
va (PaC0 2 = 50 a 55 mmHg) e com a fragao inspirada de oxige¬ 
nio sendo ajustada pela oximetria e gasometria arterial sao 
fundamentals para evitar hipocarbia, volutrauma e toxicidade 
pela hiperoxia. Uma medida que se deve utilizar e evitar a en- 
tubagao e a ventilagao mecanica, preferindo o uso precoce do 
CPAP nasal. Se necessaria administragao de surfactante exo¬ 
geno, o pediatra deve optar pela tecnica INSURE, isto e, tecni- 
ca minimamente invasiva que consiste em 3 etapas: entuba- 
gao, administragao de surfactante e extubagao imediata. 2 312 

Embora a restrigao hidrica na l a semana pos-nascimento 
nao reduza a DBP, e importante evitar hiper-hidratagao, infu- 
sao de coloides e suplementagao de sodio com natremia nor¬ 
mal. 0 aporte nutricional adequado e iniciado nas primeiras 
horas de vida e fundamental para permitir o crescimento pul¬ 
monar normal, bem como sua adequada maturagao e reparo. 
Contudo, ganho de peso excessivo tambem pode ser danoso, 
sobretudo nos pequenos para a IG. 2 ’ 3 

Metanalises de estudos clinicos nos ultimos 30 anos confir- 
mam que a colonizagao respiratoria por ureaplasma e urn fator 
de risco independente para DBP. Contudo, ainda nao se esta- 
beleceu relagao causal, pois a terapeutica com macrolideos 
como azitromicina ou eritromicina nao modificou a incidencia 
de DBP. 2 ’ 18 ’ 19 

A vitamina A (retinol) e importante na manutengao da in- 
tegridade celular, na produgao do surfactante e na promogao 
do reparo tecidual. Sua deficiencia traz repercussoes diretas 
na arvore traqueobronquica. Ha evidencias de que neonatos 
de muito baixo peso ao nascer sao deficientes em vitamina A e 
propensos a desenvolver DBP. Uma metanalise demonstrou 
pequena redugao na incidencia de DBP quando se suplementa 
vitamina A (5.000 UI, 3 vezes/semana, via intramuscular, por 
4 semanas). Contudo, em razao do custo e da via de adminis¬ 
tragao potencialmente dolorosa, seu uso torna-se dificil. 21419 
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Tabela 2 Estrategias utilizadas na prevengao e no tratamento da DBP segundo as evidences existentes 


Beneffcios comprovados para prevengao 
ou tratamento da DBP 

Beneffcios em curto prazo na funpao 
pulmonar, mas nao na incidencia de DBP 

Estrategias sem beneffcio comprovado 

CPAPn + INSURE 

Corticosteroide sistemico pos-natal (pesar 
contra risco de paralisia cerebral) 

Cafeina 

Vitamina A 

Saturagao de oxigenio entre 92 e 95% 
Estrategias ventilatorias protetoras 

Diureticos 

Broncodilatadores inalatorios 

Macrolfdeos 

Superoxido dismutase 

Inibidor da alfa-1 protease 

Oxido nftrico inalatorio 

Sildenafil 

Corticosteroide inalatorio 


CPAPn: pressao positiva conti'nua nas vias aereas nasais; INSURE: tecnica minimamente invasiva que consiste em 3 etapas - entubapao, administrapao de 
surfactante e extubapao imediata. 


Desafios 

Apesar dos avangos nos cuidados neonatais e das pesquisas 
voltadas para o tratamento da DBP, sua incidencia continua 
inalterada. Intervengoes geneticas e biologicas, como o uso de 
celulas-tronco, devem ser feitas precocemente para que a DBP 
seja primariamente prevenida. Infelizmente, o completo con¬ 
sole do principal fator de risco para DBP - o parto prematuro 
- parece estar longe de ser alcangado. 20 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer os fatores associados ao aumento de risco de 
displasia broncopulmonar. 

• Conhecer as definigoes de displasia broncopulmonar e 
de doenga pulmonar cronica. 

• Conhecer as morbidades associadas a displasia 
broncopulmonar. 

• Realizar o diagnostico de displasia broncopulmonar. 

• Reconhecer a importancia dos cuidados de suporte, 
como metodo ventilatorio adequado, oxigenoterapia, 
nutrigao, necessidades hidreletroliticas e controle de 
infecgoes. 

• Conhecer as estrategias de tratamento e prevengao da 
displasia broncopulmonar que se mostraram eficientes 
em metanalises. 
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CAPITULO 1 


FEBRE REUMATICA 

Sheila Knupp Feitosa de Oliveira 


Definigao 

A febre reumatica (FR) e uma doenga inflamatoria que ocorre 
como manifestagao tardia de uma faringotonsilite causada 
pelo estreptococo beta-hemolitico do grupo A (Streptococcus 
pyogenes ), em individuos geneticamente predispostos. As 
manifestagoes da doenga sao variadas e acometem principal- 
mente as articulagoes, o coragao e o sistema nervoso central 
(SNC). A agressao cardiaca pode causar lesoes irreversiveis, 
sendo a cardiopatia reumatica cronica (CRC) a principal causa 
de cardiopatia em menores de 25 anos. 1 

0 modelo etiopatogenico considera dois fatores importan- 
tes: o hospedeiro suscetivel e a cepa de estreptococo reumato- 
genica. No entanto, na pratica, nao se dispoe de condigoes 
para reconhecer o individuo suscetivel ate que ele tenha o pri- 
meiro surto, e a tipagem de estreptococos isolados em diferen- 
tes populagoes mostram grande diversidade de subtipos. 

0 periodo assintomatico de 2 a 3 semanas, observado entre 
a faringite e o inicio dos sintomas da FR, sugere a participagao 
de urn processo de autoimunidade, baseado no mimetismo 
molecular, em que existiria uma homologia estrutural entre 
epitopos do estreptococo e do hospedeiro, induzindo a respos- 
ta imune humoral e celular. 2 

Epidemiologia 

A FR e a doenga reumatica mais comum no Brasil. Em paises 
desenvolvidos, a incidencia anual esta em torno de 2 a 4 casos 
em 100.000 e, em paises em desenvolvimento, esse numero 
sobe para 80 casos/100.000.0 primeiro surto de FR e suas re- 
cidivas ocorrem principalmente no paciente em idade escolar 
e no adolescente, sendo raros os casos diagnosticados antes 
dos 5 anos e depois dos 15 anos ou na vida adulta. Acomete 
ambos os sexos. 

Cerca de 15 a 20% de todas infecgoes de orofaringe sao cau- 
sadas pelo estreptococo, embora 30 a 40% sejam assintomati- 
cas. Admite-se que 1 a 3% dos casos de faringotonsilite estrep- 
tococica evoluam com FR em individuos geneticamente 
predispostos. 3 


Quadro clinico 

As manifestagoes clinicas da FR surgem em media apos urn pe¬ 
riodo de latencia de 2 a 3 semanas apos a infecgao estreptococi- 
ca, geralmente em escolares ou adolescentes, e sao bastante va¬ 
riadas. Para fazer o diagnostic de FR, nem sempre se detecta a 
historia de tonsilite e, apesar do nome, a FR nem sempre e 
acompanhada de febre ou de manifestagoes articulares. Por isso, 
urn conjunto de sinais e sintomas relevantes associados a al- 
guns exames complementares compoem os criterios de Jones 
que facilitam o diagnostic de urn surto agudo de FR. 

Criterios maiores 

Os 5 criterios maiores sao clinics: artrite, cardite, coreia, no- 
dulos subcutaneos e eritema marginado. A identificagao de 
pelo menos 1 deles e essencial para o diagnostic de FR. 

Artrite 

A artrite e definida pela presenga de edema na articulagao ou, na 
falta deste, pela associagao de dor com limitagao do movimento. 
A poliartrite e a forma mais frequente de apresentagao da FR, 
ocorrendo em 75% dos casos. Acomete as grandes articulagoes 
(joelhos, tornozelos, punhos, cotovelos e ombros) e, ocasional- 
mente, tambem as pequenas das maos e pes. A forma classica e 
a poliartrite migratoria (em media, 6 articulagoes), com evolu- 
gao assimetrica, permanecendo de 1 a 5 dias em cada articula¬ 
gao em urn surto total que dura em media 1 a 3 semanas. Nao e 
comum urn grande aumento do volume ou eritema, mas a dor 
aos movimentos e intensa e, as vezes, incapacitante. Durante a 
evolugao, enquanto a artrite atinge o maximo de sua sintomato- 
logia em uma articulagao, ela esta apenas comegando em outra 
ou outras, dando a impressao de que a artrite esta migrando. A 
monoartrite e rara, mas pode ser vista em criangas que recebem 
anti-inflamatorios nao hormonais (AINH) precocemente, cau- 
sando supressao da inflamagao, mas tambem tern sido relatada 
em pacientes em paises com alta prevalencia de FR. 

Uma caracteristica importante e a rapida resposta aos 
AINH, que em 24 horas fazem cessar a dor, e em 2 a 3 dias, as 
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demais reagoes inflamatorias. Isso explica a razao de nao se 
prescrever AINH nos primeiros dias de artrite em casos duvi- 
dosos, impedindo que se observe o carater migratorio caracte- 
ristico e que facilita o diagnostico. 

Cerca de 30% dos pacientes apresentam quadros articulares 
atipicos, como monoartrite, artrite aditiva, maior duragao dos 
sintomas, presenga de rigidez matinal e ma resposta aos AINH. 4 
Alguns autores denominam esses quadros de artrite reativa pos- 
-estreptococica, mas prefere-se denominar FR atipica, pois ha 
possibilidade de surgir cardite em surto subsequente. 

Cardite 

A cardite e o segundo criterio maior mais frequente na FR. E a 
complicagao mais grave e pode vir isolada ou associada a ou- 
tros criterios maiores. Costuma ser diagnosticada nas 3 pri- 
meiras semanas da fase aguda. 

Apesar de poder apresentar-se como uma pancardite, a ca- 
racteristica diagnostica e a endocardite, caracterizada por sopro 
audivel em 40 a 50% dos pacientes com FR. Recentemente, 
surgiu urn novo conceito, o da cardite silenciosa ou subclinica, 
que e a ausencia de sopro e de alteragoes eletrocardiograficas, 
na presenga de alteragoes ecocardiograficas definidas e que au- 
mentaria para mais 10 a 20% o numero de casos diagnosticados 
como cardite. 5 

As valvulas mais acometidas na FR sao a mitral e a aortica. 
Durante o surto agudo, a lesao mais frequente e a regurgitagao 
mitral, mas, diferentemente da regurgitagao aortica, tern maior 
tendencia de regressao total ou parcial. Na fase cronica, ocor- 
rem as lesoes estenoticas. 

A pericardite ocorre em 5 a 10% e nunca vem como mani- 
festagao isolada. Apesar das evidences de envolvimento mio- 
cardico em 20% dos pacientes, a insuficiencia cardiaca geral- 
mente e causada pela valvulite, e nao pelo acometimento 
miocardico. 

A evolugao da cardite dura em media 1 a 3 meses. 0 sopro 
desaparece em 70% dos casos, mas em 30% surgirao sequelas, 
como a cardiopatia reumatica cronica. 

Coreia 

A coreia da FR tern maior periodo de latencia do que outros 
criterios maiores, variando de 1 a 6 meses; por isso, a eviden- 
cia da estreptococcia previa pode nao ser detectada. Cerca de 
40 a 80% dos casos de coreia acompanham-se de cardite; 10 a 
30% de artrite, mas ha casos de coreia pura. 

As manifestagoes clinicas da coreia instalam-se de maneira 
insidiosa, geralmente em urn periodo de 1 a 4 semanas, e ca- 
racterizam-se pela presenga de sintomas comportamentais 
(hiperatividade, desatengao, labilidade emocional e ate tiques 
e transtorno obsessivo-compulsivo) e movimentos rapidos, 
incoordenados, arritmicos e involuntarios. 

A intensidade e a localizagao dos movimentos coreicos de- 
terminam prejuizos de fungao que podem se situar inicial- 
mente em urn hemicorpo (hemicoreia) e depois generalizar- 
-se. Podem ser acompanhados de hipotonia muscular, que 
pode ser mais intensa que a hipercinesia e configurar o quadro 
de “coreia mole”. Se isso ocorrer em apenas urn lado do corpo, 


pode dar a falsa impressao de hemiplegia. Os movimentos sao 
mais facilmente observados na face e nas extremidades dis- 
tais dos membros. 0 paciente nao fica quieto quando se pede 
que olhe ou estenda os bragos a frente do corpo ou acima da 
cabega. 0 acometimento da musculatura bucofaringea pode 
dar origem a disturbios da fala (disartria) e da deglutigao (dis- 
fagia). Os movimentos sao exacerbados por estresse, esforgo 
fisico e cansago e desaparecem com o sono. As vezes, o pa¬ 
ciente consegue conter os movimentos durante alguns minu- 
tos, mas logo em seguida volta a fazer caretas, elevar as so- 
brancelhas, virar o rosto e a nao controlar os movimentos dos 
membros. 

A coreia e uma condigao autolimitada cuja evolugao varia 
em media de algumas semanas a 6 meses, com media de 3 
meses. Alguns casos evoluem por mais de 6 meses e sao deno- 
minados coreia cronica. A coreia pode recorrer geralmente as¬ 
sociada a infecgoes intercorrentes, mesmo se o paciente esti- 
ver em uso correto de profilaxia e nao for infectado por 
estreptococo. Classicamente, nao deixa sequelas. 

Nodulos subcutaneos 

Ocorrem em apenas 2 a 5% dos casos, geralmente em pacien¬ 
tes com cardite grave. Sao estruturas arredondadas, de consis¬ 
tence firme, indolores, de distribuigao simetrica, em diferen- 
tes tamanhos (0,5 a 2 cm) e em numero variavel, podendo 
chegar a dezenas. A pele que os recobre e normal. Localizam- 
-se em superficies extensoras das articulagoes como cotovelos, 
joelhos, metacarpofalangicas, interfalangicas, em proeminen- 
cias osseas do couro cabeludo, escapula e coluna (Figura 1). 

Muitas vezes, so serao percebidos ao se procurar especifi- 
camente por eles pela palpagao das areas onde costumam sur¬ 
gir. 0 aparecimento dos nodulos geralmente e tardio em rela- 
gao as outras manifestagoes, pois costumam aparecer apos 
algumas semanas do inicio do surto agudo. A evolugao e fugaz, 
em geral duram de 1 a 2 semanas, raramente mais de 1 mes, so- 
bretudo quando se inicia a corticoterapia para a cardite. 6 

Eritema marginado 

0 eritema marginado e bastante raro (1 a 3%) e tambem esta as- 
sociado a cardite. Surge geralmente no inicio da doenga como 
maculas circulares, ovaladas, roseas, que se expandem centrifu- 
gamente, deixando uma area central clara, com margem exter¬ 
na serpiginosa bem delimitada e contornos internos mal defini- 
dos. Nao e pruriginoso, tern duragao transitoria (minutos ou 
horas), podendo aparecer em alguns dias e desaparecer em ou¬ 
tros. Lesoes isoladas tomam urn aspecto anular enquanto a coa- 



Figura 1 Nodulos subcutaneos. 
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lescencia de diversas lesoes resulta em formas bizarras, circina- 
das, irregulares, com distribuigao pelo tronco, abdome, porgao 
proximal dos membros inferiores e superiores; geralmente nao 
ultrapassam cotovelos e joelhos e nao aparecem na face. Dificil- 
mente sao percebidos em pacientes com pele escura. Pode per¬ 
sists ou recorrer durante meses, mesmo quando outras mani- 
festagoes clinicas e laboratoriais ja cessaram. 

Criterios menores 

Existem 4 criterios menores: febre, artralgia, aumento do es- 
pago PR no eletrocardiograma e aumento dos reagentes de 
fase aguda (velocidade de hemossedimentagao - VHS e pro- 
tema C reativa - PCR). 

Febre 

A febre geralmente esta presente quando ha artrite e acompa- 
nha-se de mal-estar, prostragao e palidez. Pode ser alta (38 a 
39°C), mas diminui com o passar dos dias, podendo durar 2 a 
3 semanas e desaparecer mesmo sem tratamento. A resposta 
aos anti-inflamatorios e muito rapida. Pacientes com cardite 
podem cursar com febre baixa, enquanto aqueles com coreia 
pura sao afebris. 

Artralgia 

E a presenga de dor articular sem limitar os movimentos e cos- 
tuma envolver as grandes articulagoes. So pode ser contada 
como criterio menor na ausencia de artrite (criterio maior). 
Poliartralgia migratoria, assimetrica, envolvendo grandes arti¬ 
culagoes e sugestiva de FR. 

Intervalo PR 

Aumento do espago PR no eletrocardiograma nao e especifico 
de FR; pode estar presente na FR com e sem cardite, mas tam- 
bem pode existir em pessoas saudaveis. 0 eletrocardiograma 
deve ser solicitado em todos os pacientes com suspeita de FR 
e, depois, repetido para registrar o retorno a normalidade. 

Reagentes de fase aguda 

As reagoes de fase aguda, como o aumento da VHS, PCR, alfa-1 
glicoprotema acida e a alfa-2 globulina, refletem apenas uma 
resposta inflamatoria do organismo, que pode surgir em qual- 
quer condigao infecciosa ou imunoinflamatoria. Na FR, aju- 
dam no diagnostico e no acompanhamento do processo infla- 
matorio. Os criterios de Jones consideram os valores da VHS e 
da PCR. 

Evidencia de estreptococcia previa 
0 diagnostico de FR requer a comprovagao de uma infeegao 
estreptococica recente, seja por historia de escarlatina ou por 
comprovagao laboratorial: cultura de orofaringe positiva para 
Streptococcus pyogenes ou presenga de elevados titulos de an- 
ticorpos antiestreptococicos, como a antiestreptolisina 0 
(ASO) e a anti-DNase. 

A cultura positiva e o padrao-ouro do diagnostico de infee¬ 
gao estreptococica, mas como existe urn periodo de latencia 
de 7 a 21 dias antes do imcio dos sintomas e, muitas vezes, o 


paciente ja usou antibioticos, a cultura frequentemente e ne- 
gativa. 

Testes rapidos para deteegao de antigeno estreptococico 
tern a vantagem da rapidez do diagnostico e apresentam sen- 
sibilidade de 80% e especificidade de 95%. Na duvida, se o 
teste rapido for negativo, recomenda-se a realizagao de cultu¬ 
ra de orofaringe. 7 

Os testes sorologicos que detectam anticorpos que denun- 
ciam a infeegao pregressa nao tern valor para o diagnostico do 
quadro agudo da faringotonsilite. Infelizmente, na maioria 
dos laboratories do pais, o unico anticorpo antiestreptococico 
dosado e a ASO. A literatura mostra que apenas 80% dos pa¬ 
cientes com FR apresentam aumento da ASO, mas se outro 
anticorpo, como a anti-DNase, for dosado, esse percentual su- 
bira. 

Uma unica verificagao de ASO pode ser insuficiente se o pe¬ 
riodo de latencia for muito curto e os niveis iniciais forem nor- 
mais. Por esse motivo, recomenda-se a repetigao do exame 
apos 15 dias do primeiro teste. Na avaliagao da ASO, e preciso 
atentar ao fato de que esses anticorpos cairao lentamente ao 
longo dos meses, em geral 3 meses, mas, em alguns casos, per- 
sistirao por anos e, assim, nem toda ASO alta indica infeegao 
recente. 8 

Alguns lembretes sobre evidences de infeegao estreptoco¬ 
cica: 

• somente 50% dos pacientes referem tonsilite previa; 

• a cultura de orofaringe so e positiva em 20% dos casos; 

• testes rapidos de deteegao de estreptococo sao menos sensi- 
veis que a cultura; 

• culturas positivas podem indicar apenas estado de “portador”, 
e nao infeegao; 

• somente 80% dos casos tern elevagao da ASO; 

• ASO comega a se elevar na primeira semana apos a infeegao 
estreptococica, alcanga o maximo em 3 a 4 semanas e demora 
meses para retornar ao normal; 

• os titulos de ASO nao tern relagao com a gravidade da FR; 

• nem toda ASO alta significa infeegao recente; 

• uma curva de niveis ascendentes de ASO e indicativa de in¬ 
feegao. 

Diagnostico 

0 diagnostico de FR e baseado nos criterios de Jones. A ultima 
revisao desses criterios ocorreu em 2015 e valoriza de modo di- 
verso alguns criterios, caso estejam presentes em populagoes 
de baixo e de alto risco (Figuras 2 e 3). 5 

A presenga de 2 criterios maiores ou de 1 criterio maior e 2 
menores, apoiados pela evidencia de infeegao estreptococica 
previa, e suficiente para o diagnostico do primeiro surto de FR. 
As recorrencias podem ser diagnosticadas com a presenga de 2 
criterios maiores ou 1 criterio maior e 2 menores ou 3 criterios 
menores. 5 A coreia pura e a cardite indolente sao excegoes em 
que os criterios de Jones nao precisam ser rigorosamente res- 
peitados. A raridade de outras etiologias para coreia torna a sua 
presenga quase urn sinonimo de FR, mesmo na ausencia de ou- 
tros criterios ou da comprovagao de estreptococcia previa. Na 
cardite indolente, as manifestagoes clinicas iniciais sao pouco 
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Criterios maiores 

Poliartrite 

Cardite clinica/subch'nica 
Coreia 

Eritema marginado 
Nodulos subcutaneos 


Criterios menores 

Febre > 38,5°C 
Poliartralgia 
t Intervalo PR 
VHS > 60 mm/1- hora, 
PCR > 3 mg/dL 


Evidencias de estreptococcia 

Cultura, ASLO, teste rapido e/ou historia de escarlatina 


Figura 2 Criterios de Jones para populagoes com baixo 
risco de FR. 5 


Criterios maiores 

Poli ou monoartralgia 
Cardite clinica/subch'nica 
Coreia 

Eritema marginado 
Nodulos subcutaneos 


Criterios menores 

Febre > 38°C 
Monoartralgia 
t Intervalo PR 
VHS > 30 mm/1- hora, 
PCR > 3 mg/dL 


Evidencias de estreptococcia 

Cultura, ASLO, teste rapido e/ou historia de escarlatina 


Figura 3 Criterios de Jones para populagoes com medio/ 
alto risco de FR. 5 


expressivas e geralmente, quando o paciente procura o medico, 
as manifestagoes cardiacas podem ser a unica manifestagao cli- 
nica, ja com exames de fase aguda e titulos de ASO normais. 

Diagnostico diferencial 

0 reconhecimento dos criterios maiores e a parte mais impor- 
tante para o diagnostico. 

0 diagnostico diferencial da artrite e extenso. As principais 
exclusoes sao as artrites virais e as pos-disentericas. Nesses 
casos, a infecgao que deu origem deve ser pesquisada na histo¬ 
ria, no exame fisico e em exames complementares. A artrite 
idiopatica juvenil caracteriza-se pela presenga de artrite croni- 
ca (mais de 6 semanas de duragao), mas que, nas primeiras 
semanas, pode ser confundida com FR. 0 lupus eritematoso 
sistemico juvenil (LESJ) e as vasculites, como a purpura de 
Henoch-Schonlein e a vasculite por hipersensibilidade, tam- 
bem devem ser exclmdas. As hemoglobinopatias SS e SC e as 
leucemias podem ser causas de sintomas articulares. Entre as 
causas infecciosas, a artrite septica e a endocardite bacteriana 
podem causar artrite, impotencia funcional e febre. 

A endocardite bacteriana representa urn importante diag¬ 
nostico diferencial, pois pode manifestar-se por sopro, artrite 
e febre. 0 LESJ tambem mostra manifestagoes clinicas em co¬ 
mum com a FR: artrite, febre, qualquer tipo de envolvimento 
cardiaco e ate coreia. A presenga de miocardite e/ou pericar- 
dite isoladas nao apoia o diagnostico de FR, devendo-se bus- 
car outros diagnostics diferenciais. 

0 eritema marginado deve ser diferenciado da reagao a dro- 
gas, que costuma ser pruriginosa. Os nodulos subcutaneos 


nao sao especihcos de FR e podem ocorrer em outras doengas, 
como a artrite idiopatica juvenil (AIJ) e o LESJ. 

A coreia deve ser diferenciada dos tiques, da coreia do LESJ, 
da sindrome do anticorpo antifosfobpide e de outras condi- 
goes neurologicas. 

Tratamento 

0 tratamento da FR tern dois objetivos: erradicar o estreptoco- 
co que ainda pode estar presente e tratar as manifestagoes cli¬ 
nicas da doenga. As informagoes a seguir estao baseadas nas 
Diretrizes Brasileiras para o diagnostico, tratamento e preven- 
gao de FRde 2009. 9 

Erradicagao do estreptococo 
Todas as formas de apresentagao da FR, inclusive a coreia 
pura, devem ser tratadas com antibiotics. A droga reco- 
mendada e a penicilina G benzatina (PB), mas outros anti¬ 
biotics bactericidas podem ser usados, principalmente em 
pacientes alergicos a penicilina, desde que sejam respeita- 
dos os intervalos corretos entre as doses e o periodo de admi- 
nistragao compativel com a erradicagao da bacteria. As cefa- 
losporinas de l- geragao sao alternativas aceitaveis, mas 
podem causar reagoes de hipersensibilidade. Nos pacientes 
com comprovada alergia a penicilina, a eritromicina e a dro¬ 
ga de escolha e, nos casos de alergia a penicilina e a eritromi¬ 
cina, a clindamicina e a azitromicina podem ser alternati¬ 
vas. 9 ’ 10 

Tratamento da artrite 

0 acido acetilsalicilico (AAS) e o AINH tradicionalmente usa- 
do, mas outros anti-inflamatorios, como o naproxeno, sao eb- 
cazes e tern menos efeitos adversos. A dose do AAS e de 80 a 
100 mg/kg/dia (maximo de 3 g/dia) fracionados em 4 toma- 
das diarias. A resposta da febre e da artrite e rapida, em 24 a 
48 horas. Apos 2 semanas de dose plena, ela deve ser reduzida 
e retirada em 4 semanas. 

A dose de naproxeno deve ser entre 10 e 20 mg/kg/dia, fra¬ 
cionados em 2 tomadas diarias, com duragao similar ao AAS. 
Os corticosteroides nao estao indicados na artrite isolada. 

Tratamento da cardite 

Todos os casos de cardite devem ser tratados com corticoste¬ 
roides. Se existir associagao com artrite, os AINH sao desne- 
cessarios. A dose inicial de corticosteroide e 1 a 2 mg/kg/dia 
(maximo de 60 mg), por via oral ou o equivalente por via en- 
dovenosa. A dose plena deve ser mantida nas 2 a 3 primeiras 
semanas, podendo ser fracionada em 2 ou 3 vezes/dia. Poste- 
riormente, procede-se a redugao das doses em 20% a cada se- 
mana, administradas em dose unica pela manha. De modo ge- 
ral, com esse esquema, a droga sera retirada totalmente em 
cerca de 12 semanas na cardite grave e em 4 a 8 semanas na 
cardite leve, coincidindo com a normalizagao das provas de 
atividade inflamatoria. Nao ha necessidade de introduzir AAS 
ao bnal do tratamento, como era recomendado no passado. 

Em casos graves, pode ocorrer uma resposta anti-inflama- 
toria mais rapida e ebcaz com o uso de metilprednisolona por 
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via endovenosa, nas doses correspondentes as utilizadas por 
via oral ou superiores. 

Tratamento da coreia 

Os benzodiazepinicos e o fenobarbital podem ser utilizados. 
Na coreia grave, as drogas mais utilizadas sao o haloperidol, o 
acido valproico e a carbamazepina, cada uma com seus poten- 
ciais efeitos adversos. 0 haloperidol e iniciado na dose de 1 
mg/dia em duas tomadas, com aumentos progressives de 0,5 
mg a cada 3 dias, ate que se consiga remissao dos sintomas 
(maximo de 5 mg/dia). 0 acido valproico tern agao mais lenta 
nos primeiros dias, mas e igualmente eficaz. E usado na dose 
de 10 mg/kg/dia, com acrescimos de 10 mg/kg/dia a cada se- 
mana ate o maximo de 30 mg/kg/dia. A redugao das doses 
deve ser iniciada apos 3 semanas de ausencia de sintomas. A 
dose de carbamazepina varia entre 7 e 20 mg/kg/dia. 

Os esteroides abreviam o curso da coreia e a resposta tera- 
peutica; entretanto, essa pratica nao recebe uma adesao geral. 

Repouso 

Repouso hospitalar ou domiciliar por urn periodo inicial de 2 
semanas pode ser necessario. Na artrite, isso e dificil de ser 
conseguido, porque o paciente melhora rapidamente com a 
medicagao. Nos casos de cardite moderada ou grave, o repou¬ 
so deve ser de 4 semanas e o retorno as atividades habituais 
deve ser gradual, baseado na melhora clinica e laboratorial. Na 
coreia de grande intensidade ou com muita hipotonia, o re¬ 
pouso e proporcional as manifestagoes clinicas. 

Prognostico 

A FR e uma doenga recorrente. Se nao existisse a possibilidade 
de causar lesao cardiaca definitiva, nao haveria a preocupagao 
com a profilaxia, ja que as outras manifestagoes da doenga 
nao deixam sequelas. 

Prevengao 

No momento atual, dispoe-se de dois meios de prevengao: a 
profilaxia primaria, representada pelo controle e tratamento 
das tonsilites estreptococicas de toda a populagao, ja que nao 
se sabe qual individuo e predisposto, e a profilaxia secundaria, 
que visa a impedir uma nova estreptococcia no individuo que 
ja teve urn surto de FR, portanto, ja identificado como indivi¬ 
duo suscetivel. Infelizmente, quase 50% das faringotonsilites 
sao assintomaticas e nao serao diagnosticadas e tratadas ade- 
quadamente, colocando os pacientes em risco. 

Profilaxia primaria 

A melhora das condigoes de vida, a disponibilidade da penici- 
lina e a intensa propaganda de conscientizagao dos medicos e 
da populagao sobre os riscos da FR contribuiram para a redu¬ 
gao de novos casos de FR em varios paises desenvolvidos. 

No Brasil, o programa de prevengao de FR recomenda que 
o diagnostico de tonsilite estreptococica seja feito em bases 
clinicas. Assim, sintomas agudos de febre, dor de garganta e 
linfonodos cervicais anteriores aumentados e dolorosos se- 
riam suficientes para o diagnostico, enquanto tosse, rouqui- 


dao e coriza sao sugestivas de infeegao viral e nao necessitam 
de antibiotico. 0 tratamento dos casos suspeitos seria feito 
com a PB, uma droga de baixo custo, com a vantagem de ser 
dada em dose unica, eliminando os possiveis problemas de 
adesao. As recomendagoes de outros antibioticos utilizados 
para a profilaxia primaria sao as mesmas do tratamento para 
erradicar o estreptococo na FR. 

Infelizmente, ainda existe urn grande temor, injustificado, 
de alergia a penicilina. Reagoes do tipo vasovagal durante a ad- 
ministragao da penicilina sao comuns e devem ser diferencia- 
das da alergia. 0 Ministerio da Saude, por meio da Portaria n. 
156 de 19 de janeiro de 2006, normatizou o uso de PB em toda a 
rede de saude, determinando que todo paciente permanega em 
observagao por 30 minutos apos a aplicagao da injegao na uni- 
dade de saude. Essa portaria contem urn anexo que orienta a 
identificagao e o tratamento detalhado das reagoes a penicilina. 

Profilaxia secundaria 

Ha mais de meio seculo foi demonstrado que o uso continuo 
de PB, penicilina oral ou sulfadiazina em doses diarias sao efi- 
cazes na prevengao de novos surtos de FR. Entretanto, a PB 
por via intramuscular e superior em prevenir recorrencias e, 
em paises de alto risco, como o Brasil, recomenda-se urn inter¬ 
val de 3 semanas entre as doses. Pacientes ate 20 kg devem 
receber 600.000 U, e os de peso superior, 1.200.000 U. 

Se o paciente preferir a penicilina via oral, deve receber 2 
doses diarias de 250.000 U. 

Nos casos de alergia comprovada a penicilina, a sulfadiazi¬ 
na e uma opgao, em dose unica diaria de 500 mg em pacientes 
ate 30 kg e de 1.000 g em pacientes com mais de 30 kg. Esses 
pacientes devem fazer controle do hemograma a cada 15 dias 
nos primeiros 2 meses de uso e, posteriormente, a cada 6 me- 
ses. Nos casos que desenvolvem leucopenia abaixo de 4.000 
leucocitos/mm 3 e menos de 35% de neutrofilos, recomenda- 
-se a suspensao do medicamento. 

Pacientes com comprovada alergia a penicilina e a sulfa po¬ 
dem receber eritromicina. 

Durapao da profilaxia 

A duragao da profilaxia e prolongada e depende da idade do 
paciente, do intervalo de tempo depois do ultimo surto, da 
presenga de cardite no surto inicial, do numero de recidivas, 
da condigao social e da gravidade da cardiopatia reumatica re¬ 
sidual (Figura 4). 


Pacientes que tiveram 

Pacientes que nao tiveram 

cardite 

cardite 

Cardite leve sem lesao 

Ate 21 anos OU 5 anos 

residual OU insuficiencia 

apos ultimo surto 

mitral leve: ate 25 anos OU 10 

Ressalvas: servipo militar, 

anos apos o ultimo surto 

profissionais de saude, 

Lesao valvar residual 
moderada ou grave: ate 40 
anos ou por toda a vida 

trabalho com escolares 


Figura 4 Duragao da profilaxia secundaria com penicilina 
benzatina. 
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Desafios 

A maior compreensao dos mecanismos patogenicos permite o 
progresso das pesquisas que visam a produgao de uma vacina 
antiestreptococo. Atualmente, existem 12 modelos de vacinas, 
a maioria em fase pre-clinica. Os antigenos candidatos a con- 
fecgao dessas vacinas tern como base a proteina M de estrep- 
tococo (regioes N-terminal e C-terminal) e outros antigenos. 
Deve-se considerar que a prevalencia de sorotipos isolados em 
epidemias varia em diferentes partes do mundo, e uma vacina 
desenvolvida para uma populagao pode nao ser adequada a 
outra. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender a epidemiologia e a etiopatogenia da 
febre reumatica. 

• Saber quais populagoes term risco para febre reumatica. 

• Saber aplicar os criterios de Jones para o diagnostico 
da febre reumatica. 

• Saber que existem casos de artrite atipica que 
dificultam o diagnostico na ausencia de outro sinal 
maior. 

• Saber usar as medidas preventivas primarias e 
secundarias contra a febre reumatica na populagao 
geral e em pacientes com febre reumatica. 

• Saber conduzir o tratamento das manifestagoes agudas 
da febre reumatica e a profilaxia. 
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CAPITULO 2 


ARTRITE IDIOPATICA 
JUVENIL 

Sheila Knupp Feitosa de Oliveira 
Silvana Brasilia Sacchetti 


Definigao 

A artrite idiopatica juvenil (AIJ) engloba as artrites cronicas, 
isto e, que persistem por mais de 6 semanas, com irricio ate os 
16 anos de idade. E um processo inflamatorio cronico, autoi- 
mune, com manifestagoes extra-articulares que variam de 
acordo com o tipo de irricio. 

Etiologia 

E desconhecida; agentes desencadeantes multifatoriais como 
infecgao, disturbio psicologico e trauma, em criangas com pre- 
disposigao genetica, podem dar inrcio ao quadro de artrite. 

Epidemiologia 

E a doenga reumatica cronica mais frequente na faixa etaria 
pediatrica. Sua incidencia nos parses desenvolvidos varia de 1 
a 22 por 100.000 criangas menores de 16 anos, e a prevalencia 
e de 8 a 150 por 100.000. No Brasil, nao ha incidencia e preva¬ 
lencia. 

Quadro clinico 

O criterio proposto pela International League of Associations 
for Rheumatology (ILAR) classifica a AIJ em 7 tipos de inrcio, 
com caracterrsticas semelhantes. 

Os tipos de inrcio sao definidos pelas manifestagoes clini- 
cas e laboratoriais predominantes nos primeiros 6 meses de 
doenga em: sistemico, oligoarticular, poliarticular fator reu- 
matoide negativo, poliarticular fator reumatoide positivo, ar¬ 
trite relacionada a entesite, artrite psoriasica e indiferenciada. 

Irricio sistemico 

E o tipo de inrcio mais grave, representa 5 a 15% das AIJ, ocor- 
re em ambos os sexos e em qualquer faixa etaria, sendo mais 
frequente entre 1 e 5 anos de idade. 

Caracteriza-se pela presenga de febre acima de 39°C, com 
duragao por mais de 2 semanas, sendo diaria por pelo menos 3 
dias e um ou mais dos seguintes fatores: exantema evanescente, 
roseo e macular, preferencialmente em tronco, axilas e raiz de 


membros, desencadeado ou exacerbado pela febre, banho 
quente e estresse; adenomegalia generalizada; serosite, pleurite 
ou pericardite; hepatomegalia e/ou esplenomegalia (Figura 1). 

A artrite, em geral, e poliarticular e simetrica, mais frequen¬ 
te em joelho, punho, tornozelo, quadril e coluna cervical. 

Os exames laboratoriais evidenciam o processo inflamato¬ 
rio: hemograma com anemia, leucocitose e plaquetose; provas 
de fase aguda, velocidade de hemossedimentagao (VHS) e 
protema C reativa (PCR) elevadas; fator reumatoide (FR) ne¬ 
gativo e anticorpo antinuclear (ANA) geralmente negativo. 
Para exclusao de outras causas de febre, sao realizadas sorolo- 
gias para mononucleose, parvovirus B19 e citomegalovrrus e 
culturas; mielograma e cintilografia ossea podem ser necessa- 
rias para exclusao de neoplasias. Radiografia de torax e eco- 
cardiograma evidenciam as serosites. 



Figura 1 AIJ de infcio sistemico: exantema e adenomegalia 
(seta). 
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0 diagnostico diferencial inclui: leucemia, linfoma, neuro¬ 
blastoma, infecgoes, imunodeficiencias, febres periodicas, 
sarcoidose e outras doengas reumaticas. 

Sao fatores de pior prognostico: idade de inrcio abaixo de 6 
anos, duragao da doenga por mais de 5 anos, persistence das 
manifestagoes sistemicas, plaquetose por mais de 6 meses, ar- 
trite de quadril, diminuigao do espago articular e erosao ossea. 

Smdrome de ativagao macrofagica (SAM) e a complicagao 
mais grave, ocorrendo em 5 a 8% das AIJ sistemicas, podendo 
ser desencadeada por infecgoes e medicagoes. 0 quadro clrni- 
co caracteriza-se pelo aparecimento de febre alta, de inrcio su- 
bito, nao responsiva a antitermicos, hepatoesplenomegalia, 
linfadenomegalia, insuficiencia hepatica, encefalopatia, coa- 
gulopatia e manifestagoes hemorragicas. Na avaliagao labora- 
torial, notam-se pancitopenia, aumento de transaminases, 
desidrogenase latica, triglicerides, ferritina e PCR, queda de 
albumina e VHS normal. 0 reconhecimento precoce e o conse- 
quente tratamento da SAM sao fundamentals para a sobrevi- 
da (taxa de mortalidade acima de 20%). 

Inicio oligoarticular 

Artrite em ate 4 articulagoes nos primeiros 6 meses de doenga. 
Nesse tipo de inrcio, duas categorias sao descritas: oligoarticu¬ 
lar persistente, que nao atinge mais de 4 articulagoes no curso 
da doenga, e oligoarticular estendida, quando compromete 
mais de 4 articulagoes na evolugao. 

E o tipo de inrcio mais frequente, observado em 70 a 80% 
das AIJ. Predomina no sexo feminino e tern idade de inrcio 
abaixo de 6 anos, com pico entre 1 e 2 anos. A artrite e assime- 
trica, principalmente em membros inferiores, sendo joelhos e 
tornozelos as mais acometidas; monoartrite ocorre em ate 
50% dos casos (Figura 2). 

0 diagnostico diferencial, principalmente nos casos de mo¬ 
noartrite, inclui: tumores, trauma, infecgao cronica, como tu- 



Figura 2 AIJ oligoarticular: monoartrite de joelho. 


berculose articular e sinovite vilonodular, e malformagoes 
congenitas. 

Uverte anterior cronica, nao granulomatosa e inflamatoria 
e observada em aproximadamente 30% das criangas, com 
ANA positivo, em geral nos primeiros 7 anos de doenga, mas 
pode preceder a artrite em 10% dos casos. Pode ser observada 
na AIJ oligoarticular, AIJ poliarticular FR negativo e na artrite 
psoriasica. A uverte e insidiosa e assintomatica e, raramente, 
apresenta dor ocular, lacrimejamento, fotofobia, embagamen- 
to visual e queda da acuidade (Figura 3). 

Acompanhamento regular com oftalmologista realizando 
lampada de fenda, a cada 3 a 6 meses, de acordo com o tipo de 
inrcio e a presenga de ANA, possibilita o diagnostico precoce, 
prevenindo a evolugao para sinequias posteriores, catarata, 
glaucoma e perda visual, unilateral ou bilateral. As alteragoes 
oculares podem nao estar relacionadas a atividade articular. 

As provas de fase aguda (PCR e VHS) estao normais ou 
pouco elevadas, mesmo na presenga de atividade articular. 
ANA e positivo em 70 a 80% dos casos, e o FR e negativo. 

Sao fatores de pior prognostico: artrite de quadril, tornoze- 
lo e punho; intenso ou prolongado aumento nas provas de 
fase aguda e erosao ou diminuigao do espago articular. 

0 quadro articular raramente evolui com deformidade. 
Nesse tipo de inrcio, a principal sequela esta relacionada ao 
comprometimento ocular. 

Poliarticular fator reumatoide negativo 
Artrite em 5 ou mais articulagoes durante os primeiros 6 me¬ 
ses de doenga com FR negativo (Figura 4). 

Esse tipo de inrcio corresponde a 20% das AIJ e predomina 
no sexo feminino em qualquer idade. 

A artrite afeta sobretudo joelho, punho, quadril e tornozelo, 
com distribuigao assimetrica. 

Poliarticular fator reumatoide positivo 
Artrite em 5 ou mais articulagoes e FR positivo, em 2 dosagens 
com intervalo de 3 meses, durante os primeiros 6 meses de 
doenga. Essa forma de inrcio tern as caracterrsticas clmicas se- 
melhantes a artrite reumatoide do adulto, com maior risco de 
evoluir para erosao ossea e incapacidade funcional. 



Figura 3 Uveite cronica: catarata e ceratopatia em faixa. 
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Figura 4 Artrite poliarticular. 

Esse tipo de inicio represents 3 a 5% das AIJ e predomina 
no sexo feminino, com media de idade de 9 a 11 anos. 

Qualquer articulagao pode estar comprometida, exceto co- 
luna toracica e lombossacral. 0 envolvimento articular e sime- 
trico. 

Nodulos subcutaneos, vasculite e, raramente, insuficiencia 
aortica e sindrome de Felty sao as principais manifestagoes 
extra-articulares. 

Fatores de pior prognostico incluem artrite de quadril ou 
coluna cervical e erosao ou diminuigao do espago articular. 

Artrite relacionada a entesite 
Artrite e entesite (dor nos pontos de insergao do tendao no 
osso) ou artrite ou entesite e 2 dos seguintes fatores: historia 
de dor inflamatoria em articulagao sacroiliaca e/ou coluna 
lombossacral; antigeno HLA B27 positivo; inicio em meninos 
maiores de 6 anos de idade; uveite anterior aguda; historia de 
espondilite anquilosante, artrite relacionada a entesite, sa- 
croileite com doenga inflamatoria intestinal, sindrome de Rei¬ 
ter em parente de l e grau. 

0 grupo e heterogeneo e corresponde a 10 a 20% das AIJ. 
Predomina no sexo masculino, acima dos 6 anos, com pico de 
inicio aos 12 anos. 

As manifestagoes extra-articulares observadas sao: doenga 
inflamatoria intestinal associada a artropatia; entesite; uveite 
anterior aguda sintomatica com hiperemia, fotofobia e dor re- 
corrente, em geral unilateral. Quando persistente, pode evo- 
luir com perda da visao. 

A artrite e oligoarticular e assimetrica; compromete inicial- 
mente as articulagoes perifericas de membros inferiores e, 
posteriormente, coluna lombossacral e toracica, podendo evo- 
luir para espondilite anquilosante. 


As provas de fase aguda podem estar normais ou pouco ele- 
vadas; antigeno HLAB27 e positivo em ate 75% dos casos; 
ANA e FR sao negativos. 

A ressonancia magnetica (RM) detecta alteragoes iniciais 
das articulagoes sacroiliacas, muitas vezes ainda nao visiveis 
na radiografia simples (Figura 5). 

Erosao ou diminuigao do espago articular nos exames de 
imagem sao fatores de pior prognostico. 

Artrite psoriasica 

Artrite e psoriase ou artrite ou psoriase e pelo menos 2 dos se¬ 
guintes fatores: dactilite, edema de urn ou mais dedos, onicolise 
ou unha em dedal ou psoriase em parente de l e grau (Figura 6). 

Artrite psoriasica e rara, com predominio em meninas, com 
dois picos de idade de inicio: pre-escolar ou adolescencia. 

A artrite e oligoarticular, em articulagoes interfalangicas 
das maos e pes. Sacroileite ocorre principalmente nos adoles- 
centes. 

As provas de fase aguda podem estar normais ou pouco ele- 
vadas, ANA pode ser positivo, principalmente nos casos de 
uveite, e FR negativo. 

Artrite indiferenciada 

Artrite que nao preenche criterio de nenhuma categoria ou de 
mais de urn tipo de inicio. 



Figura 5 Ressonancia magnetica: sacroileite, esclerose e 
irregularidade do ilfaco esquerdo. 



Figura 6 Dactilite (artrite psoriasica). 
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Diagnostico 

E clfnico e de exclusao, sendo necessario descartar as outras 
causas de artrite cronica, incluindo infecgoes, trauma, neopla¬ 
sia e outras doengas reumaticas. Os exames laboratoriais nao 
sao definitivos para o diagnostico, somente evidenciam ativi- 
dade inflamatoria ou maior risco de erosao ossea quando FR e 
positivo ou de uveite cronica nos casos de ANA positivo. 

Tratamento 

0 tratamento deve ser individualizado de acordo com o subti- 
po de AIJ. 

0 objetivo atual e alcangar rapidamente a remissao da artri¬ 
te e das manifestagoes extra-articulares, prevenindo o apare- 
cimento de deformidades secundarias, a atrofia muscular e a 
osteoporose. Outros problemas que podem surgir durante a 
doenga, como deficit visual, disturbios psfquicos, retardo de 
crescimento, problemas ortodonticos e ma escolaridade, de- 
vem ser abordados inicialmente de urn modo profilatico, pos- 
sibilitando o crescimento fisico e mental normais. 

Nas duas ultimas decadas, varias drogas foram introduzi- 
das no tratamento. Alem da eficacia das drogas, o pediatra 
deve estar atento a seguranga e, portanto, somente reumato- 
logistas pediatras, acostumados a tratar de doenga tao com- 
plexa, estao habilitados a exercer essa tarefa. 

A avaliagao de eficacia baseia-se no numero de articulagoes 
ativas observadas durante o exame fisico, na presenga e na du- 
ragao da rigidez matinal, na capacidade funcional avaliada por 
meio de questionarios especfficos, na avaliagao global do me¬ 
dico e do paciente por escalas visuais analogicas que conferem 
urn valor entre 0 e 10 (em que 0 e a ausencia de dor e bom esta- 
do geral), e uma medida laboratorial de inflamagao que pode 
ser a VHS e/ou a PCR. Nao existem criterios especfficos para 
avaliar as manifestagoes extra-articulares da AIJ sistemica 
(febre, exantema, esplenomegalia, serosite, linfonodomega- 
lia) nem para o acometimento axial e a entesite na artrite rela- 
cionada a entesite. 

Quando as drogas alcangam o objetivo de controlar todas 
as manifestagoes articulares e extra-articulares, diz-se que a 
doenga esta inativa. Se permanecer assim por 6 meses, sera 
definida como AIJ em remissao com medicagao. A remissao 
sem medicagao so e considerada quando a doenga permanece 
inativa por mais de 12 meses sem drogas. 

Tratamento farmacologico 

0 tratamento com drogas e somente uma das modalidades te- 
rapeuticas. Sao utilizados anti-inflamatorios nao hormonais 


(AINH), glicocorticoides e drogas modificadoras de doenga 
(DMARD) para controle das manifestagoes articulares e extra- 
-articulares. 

Anti-inflamatorios nao hormonais 
Os AINH agem no controle dos sinais inflamatorios e da febre, 
mas nao alteram o curso da doenga, e somente em alguns pou- 
cos casos de oligoartrite podem ser usados como monoterapia. 
A agao dos AINH e lenta, levando ate 4 semanas para mostrar 
a sua eficacia. Somente os AINH aprovados para o uso em 
criangas devem ser prescritos. A escolha pode ser orientada 
pela eficacia, menor possibilidade de efeitos colaterais, forma 
de apresentagao e numero de doses diarias (Tabela 1). Os prin¬ 
cipal efeitos adversos dos AINH afetam o tubo digestivo e os 
rins, entretanto, a ausencia de queixa digestiva nao significa 
ausencia de lesao endoscopica, e o uso de drogas inibidoras da 
bomba de protons ajuda a reduzir esses efeitos adversos. Os 
efeitos adversos renais sao pouco frequentes e facilitados por 
condigoes que levam a diminuigao do fluxo sangufneo renal. A 
toxicidade pode surgir apos muitos meses de tratamento segu- 
ro e eficaz e, por isso, uma monitoragao com hemograma, ana- 
lise de urina e transaminases deve ser feita periodicamente. 

Glicocorticoides 

Os corticosteroides podem ser utilizados sob a forma de colf- 
rios na uveite, como injegao intra-articular na artrite, ou siste- 
micamente, por via oral ou em pulsos endovenosos (EV), em 
casos de manifestagoes sistemicas ou outras manifestagoes 
graves. 

Apesar da potente agao anti-inflamatoria, geralmente se 
faz todo esforgo para evitar a terapeutica sistemica com glico¬ 
corticoides a fim de nao tornar o paciente dependente da dro- 
ga e minimizar a possibilidade de efeitos adversos. 

Ao prescrever corticosteroides por via oral, o medico ja pla- 
neja o esquema de retirada. As principais indicagoes sao: AIJ 
sistemica para controle da febre persistente; serosite; sfndro- 
me de ativagao macrofagica; por curtos perfodos na doenga ar¬ 
ticular grave e incapacitante; na uveite anterior cronica grave 
que nao responde a medicagao topica. 0 uso de altas doses de 
corticosteroides por via oral (1 a 2 mg/kg/dia) ou pulsos EV 
(ate 30 mg/kg/dia - maximo de 1.000 mg) esta indicado nos 
primeiros dias do envolvimento sistemico grave, como pericar- 
dite ou miocardite, ou na sfndrome de ativagao macrofagica. 

Os principais efeitos adversos sao o deficit de crescimento e 
a osteoporose, maior suscetibilidade a infecgoes, sfndrome de 
Cushing, hipertensao arterial, necrose avascular, obesidade, 


Tabela 1 AINH usados no tratamento da AIJ 


AINH 

Dose/kg de peso 

Dose maxima diaria 

Numero de doses 

Naproxeno 

10 a 20 mg 

1,5 g 

2 

Ibuprofeno 

30 a 40 mg 

2,4 g 

3 

Indometacina 

1,5 a 3 mg 

200 mg 

3 

Diclofenaco 

2 a 3 mg 

200 mg 

3 

Meloxicam 

0,25 a 0,375 

15 mg 

2 
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catarata, glaucoma, estrias e acne. Deve-se sempre considerar 
essas possibilidades e, na medida do possivel, empregar medi- 
das profilaticas ou terapeuticas. 

Os corticosteroides empregados por via intra-articular tem 
sido uma excelente opgao na artrite nao responsiva aos AINH 
ou como uma medida intermediary para manter a fungao arti¬ 
cular, enquanto se espera a resposta com DMARD. As drogas 
de escolha sao a triancinolona hexacetonida em grandes arti- 
culagoes e a metilprednisolona nas pequenas. A aplicagao da 
injegao deve ser feita em condigoes assepticas, com o minimo 
de dor, as vezes guiada por ultrassom, pois o procedimento 
nao e isento de riscos, como: atrofia subcutanea, despigmen- 
tagao da pele, infecgao articular, calcificagoes intra ou periarti- 
culares. 

Drogas modificadoras de doenca 
As DMARD sao empregadas quando a inflamagao sinovial nao 
e controlada por AINH nem glicocorticoides e pode causar da- 
nos irreversiveis nas estruturas articulares e periarticulares. 

Sao drogas que afetam o sistema imunologico e so devem 
ser prescritas por especialistas em reumatologia pediatrica. 

Atualmente, ha uma tendencia a introdugao precoce des- 
sas drogas e, com isso, uma melhora do prognostic. A agao e 
lenta, podendo levar 2 a 4 meses para produzirem resposta clf- 
nica evidente (Tabela 2). 

Metotrexato 

0 metotrexato (MTX) e a DMARD mais usada. E eficaz em 
66% dos pacientes, e essa resposta pode ser vista nas 4 primei- 
ras semanas. Costuma-se iniciar com a dose de 10 mg/m 2 /se- 
mana por via oral ou parenteral, chegando a 15 mg/m 2 /sema- 
na por via parenteral nos casos que nao melhoraram apos os 2 
primeiros meses. A remissao da artrite com MTX e alcangada 


Tabela 2 DMARD usadas na AIJ 


DMARD 

Dose 

Numero de doses 

Metotrexato 

10 a 15 mg/m 2 / 
semana 

1 dose semanal 

Sulfassalazina 

30 a 50 mg/kg/dia 

2 doses diarias 

Leflunomida 

10 a 20 mg/dia 

1 dose diaria 

Ciclosporina 

2 a 5 mg/kg/dia 

2 doses diarias 


em 1 ano em 45 a 56% dos pacientes, mas, infelizmente, 60% 
recidivam apos a suspensao da droga, embora 90% possam 
responder a reintrodugao. 

Os principais efeitos adversos sao nauseas e vomitos nos 3 
primeiros dias apos o uso da medicagao, aumento de transa¬ 
minases e estomatite. 

Sulfassalazina 

A sulfassalazina e empregada principalmente na artrite rela- 
cionada a entesite, mas esta contraindicada em pacientes com 
deficiencia da G6PD e na artrite sistemica, em que tem sido as- 
sociada ao aparecimento de sindrome de ativagao macrofagi- 
ca. As principais reagoes adversas sao exantemas, sintomas 
gastrointestinal e leucopenia. A dose e de 30 a 50 mg/kg/dia 
(maximo de 3 g) em 2 doses diarias. 

Leflunomida 

A leflunomida parece menos eficaz que o MTX nas doses em 
que foi testada, mas e uma boa alternativa para os pacientes 
que se tornam intolerantes ou nao sao responsivos ao MTX. 
Nao deve ser prescrita em adolescentes com possibilidade de 
engravidar. 

Ciclosporina 

Sao poucos os estudos que analisaram a eficacia da ciclospori¬ 
na. A principal indicagao e na artrite sistemica, para o trata- 
mento da sindrome de ativagao macrofagica. E uma droga 
mais toxica, com varios efeitos adversos e deve ser monitora- 
da laboratorialmente, incluindo seus niveis no sangue. 

As doses preconizadas atualmente sao de 2 a 5 mg/kg/dia. 

Terapia biologica 

Os agentes biologicos sao os atuais alvos de pesquisa em tera- 
peutica das doengas autoimunes. O mecanismo de agao varia, 
ja que alguns inibem a agao de citocinas (TNF-alfa, IL-6, IL-1), 
e outros, a agao de linfocitos T e B. 

Anti-TNF-alfa 

Atualmente, tres tipos de drogas anti-TNF-alfa ja foram testa- 
das em criangas e estao dispomveis no Brasil: etanercepte (re¬ 
ceptor soluvel de TNF-alfa), infliximabe (anticorpo monoclo¬ 
nal quimerico humano-murino anti-TNF-alfa) e adalimumabe 
(anticorpo monoclonal humanizado anti-TNF-alfa) (Tabela 3). 


Tabela 3 Principais tipos de drogas anti-TNF-alfa usados na AIJ 


Anti-TNF-alfa 

Dose 

Via 

Intervalo 

Idade minima no Brasil 

Etanercepte 

0,4 mg/kg 

0,8 mg/kg 

SC 

2/semana 

1/semana 

4 anos 

Adalimumabe 

< 30 kg = 20 mg 
> 30 kg = 40 mg 

SC 

A cada 2 semanas 

4 anos 

Infliximabe 

3 a 6 mg/kg 

EV 

Semanas 0, 2, 6 e, depois, a 
cada 2 meses 

6 anos 

Abatacepte 

10 mg/kg 

EV 

Semanas 0, 2, 4 e, depois, a 
cada 4 semanas 

6 anos 

Canaquinumabe 

4 mg/kg/mes 

SC 

A cada 4 semanas 

2 anos 
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Sao drogas de agao rapida, muito eficazes mesmo em pa- 
cientes que nao responderam ao tratamento com DMARD. Os 
efeitos adversos geralmente sao variaveis (dor no local da apli- 
cagao, infecgoes respiratorias leves ou moderadas), mas tam- 
bem tern sido associados a maior risco de tuberculose e outros 
efeitos que precisam serbem conhecidos. 

Abatacepte 

0 abatacepte e urn inibidor da coestimulagao da celula T 
(CTLA-4 Ig) e e eficaz na poliartrite, mesmo em pacientes que 
falharam com os medicamentos anti-TNF-alfa. 

Os efeitos adversos sao leves, e os casos de infecgoes graves 
sao raros. 

Anti-IL-1 

Existem tres drogas com agao anti-IL-1: anakinra (antagonista 
do receptor de IL-1), rilonacepte (receptor soluvel de IL-1) e 
canaquinumabe (anticorpo anti-IL-1). 

0 canaquinumabe e o unico anti-IL-1 comercializado no 
Brasil. A dose de 4 mg/kg/mes por via subcutanea e eficaz no 
controle das manifestagoes sistemicas e articulares da AIJ sis¬ 
temica, permitindo a redugao e/ou retirada do glicocorticoide. 

Anti-IL-6 

A droga com agao anti-IL-6 e o tocilizumabe. No Brasil, tern o 
uso liberado na AIJ sistemica, mas tambem e eficaz na poliar- 
trite. No Brasil, dispoe-se da droga para infusao venosa e, atual- 
mente, esta em estudo a administragao por via subcutanea. 

Na AIJ sistemica, a infusao venosa e aplicada a cada 2 se- 
manas, em doses que variam de acordo com o peso corporal: 
8 mg/kg (> 30 kg) ou 12 mg/kg (< 30 kg). 

Os efeitos adversos mais comuns sao infecgao, neutropenia 
e aumento dos niveis das transaminases. 

Terapias excepcionais 
Imunoglobulina endovenosa 
A imunoglobulina por via EV na dose de 2 g/kg e usada oca- 
sionalmente nas manifestagoes sistemicas da AIJ sistemica, 
sobretudo para tratar a sindrome de ativagao macrofagica. 

Rituximabe e urn biologic anti-CD20 usado na artrite reu- 
matoide de adultos e pode serbenefico na AIJ poliarticular FR 
positivo. 

Imunossupressores e imunomoduladores foram usados 
excepcionalmente na AIJ antes da era dos biologicos. 

A talidomida pode ser eficaz em artrite sistemica grave, 
mas, alem de ser teratogenica, pode causar neuropatia perife- 
rica em quase 20% dos casos. 

0 transplante de celula-tronco autologa foi proposto como 
uma forma de terapia eficaz em doengas autoimunes graves, 
resistentes a terapia convencional, mas mostrou urn alto indi- 
ce de mortalidade na AIJ (14%). 

Tratamento da uveite 

0 tratamento da uveite e feito com a cooperagao do oftalmolo- 
gista. 0 objetivo e eliminar todas as celulas da camara anterior. 


0 tratamento topic e iniciado pelo oftalmologista com ci- 
cloplegicos e colirios de esteroides. Os primeiros visam a pre- 
venir o aparecimento de sinequias, e os ultimos, ao controle 
da inflamagao. 

Glicocorticoides por via sistemica (oral ou pulsos EV) po- 
dem ser necessarios em casos mais graves. Se a inflamagao 
nao se resolveu em 12 semanas, deve ser considerado inicial- 
mente o uso de imunossupressores (MTX, ciclosporina) e, a 
seguir, o uso de biologicos. 

Terapia fisica 

A terapia fisica deve ser instituida nas fases iniciais da doenga, 
com o objetivo de prevenir deformidades articulares, conser- 
vando a massa e a forga musculares. 

Na fase aguda, urn banho quente ajuda a aliviar a dor e a ri- 
gidez, preparando a crianga para urn programa de exercicios 
passivos ou ativos, se as condigoes permitirem. Dependendo 
da fase da doenga, exercicios ativos, passivos e contra a resis- 
tencia sao empregados. Alem dos exercicios programados 
pelo fisioterapeuta, as brincadeiras, que sao fundamentais 
para o crescimento e o desenvolvimento, devem ser incentiva- 
das. Andar de bicicleta, de velocipede, nadar, tocar urn instru- 
mento ou dangar sao atividades que devem ser estimuladas, 
pois sao agradaveis e trazem enormes beneficios a crianga. As 
lutas e outras brincadeiras violentas e que requerem urn con- 
tato corporal, forgando as articulagoes e aumentando a dor, 
devem ser desencorajadas. 

As orteses para punhos, joelhos e tornozelos ajudam a 
manter as articulagoes na melhor posigao possivel, prevenin- 
do deformidades. Palmilhas podem ser uteis nos casos de dis¬ 
crepancy no comprimento dos membros. 

0 terapeuta ocupacional e util ao planejar os recursos ne¬ 
cessarios a vida cotidiana dos pacientes gravemente afetados. 

Imunizagoes 

Devem ser feitas revisao e atualizagao das imunizagoes recebi- 
das pela crianga por ocasiao do diagnostic antes de iniciar 
medicagao imunossupressora. 

Consideragoes finais 

0 atraso no diagnostic e o tratamento tardio ou inadequado 
sao fatores evitaveis associados com deformidades articulares, 
disturbios de crescimento geral ou localizado e diminuigao da 
densidade mineral ossea. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que a artrite idiopatica juvenil e a principal causa 
de artrite cronica em pediatria. 

• Lembrar que as manifestagoes articulares e extra- 
-articulares variam de acordo com o tipo de inicio. 

• Saber que artrite de quadril e diminuigao do espago 
articular ou erosao ossea sao fatores de mau 
prognostico. 

• Considerar que terapias com agentes biologicos 
parecem ser promissoras no tratamento da doenga. 
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Introdugao 

0 lupus eritematoso sistemico (LES) e o modelo da doenga autoi- 
mune, multissistemica, cronica e potencialmente grave que pode 
se manifestar e evoluir de diversas formas. E uma doenga carac- 
terizada por inbamagao, produgao de anticorpos antinucleares 
(ANA), como o anti-DNA de cadeia dupla (anti-dsDNA), 1 alem 
de deposigao de complexos imunes fixadores de complemento 
que podem resultar em lesoes a praticamente qualquer orgao ou 
tecido. Costuma evoluir com fases de ativagao e de remissao. 

0 LES corresponde a quase metade (45%) das sindromes 
lupicas; o lupus cutaneo corresponde a 50%; 4% sao doengas 
mistas; e 1% divide-se entre o lupus neonatal e o lupus induzi- 
do por drogas. 2 Cerca da metade dos casos de LES determina 
acometimento significativo de algum orgao e, na populagao 
pediatrica, a doenga costuma ter uma evolugao ainda mais 
grave, com alta mortalidade sem urn tratamento adequado. 

Nao sao conhecidos aspectos fisiologicos ou geneticos que 
expliquem a variedade de fenotipos de doenga, seja em popu- 
lagoes pediatricas ou em adultos com LES. As criangas apre- 
sentam doenga mais aguda e tern envolvimento do sistema 
nervoso central (SNC), renal e hematologico mais frequente 
no momento do diagnostic, em comparagao com adultos. 0 
American College of Rheumatology (ACR) propos urn criterio 
classificatorio cuja ultima atualizagao ocorreu em 1997, em 
que e utilizado LES pediatrico (LESp) e que content 4 mani- 
festagoes cutaneas, 4 sistemicas e 3 laboratoriais, demons- 
trando a abrangencia do acometimento (Tabela l). 3 A suspeita 
diagnostica e alta no caso da presenga de 4 dessas 11 manifes- 
tagoes, mas, apesar de alta especibcidade (93,4%), a sensibili- 
dade menor (76,6%) ainda permite falhas diagnosticas impor- 
tantes. Urn novo criterio classibcatorio, o Systemic Lupus 
International Collaborative Clinics (SLICC), que tern 11 criterios 
clinicos e 6 imunologicos, tern uma maior sensibilidade 
(98,7%) e uma especibcidade ainda elevada (85,3%). 4 Nos pa- 
cientes pediatrics, os criterios SLICC mostraram maior sensi¬ 
bilidade e precisao tanto na primeira visita como no primeiro 
ano de seguimento. 5 


Tabela 1 Criterios para a classificagao do lupus 
eritematoso sistemico do American College of 
Rheumatology 



Criterio 

Definigao 

1 

Rash malar 

Eritema fixo localizado na regiao malar, 
elevado ou piano 

2 

Rash discoide 

Lesao eritematosa e infiltrada, com 
escamas queratoticas aderidas e 
tampoes foliculares, que pode cursar 
com cicatriz atrofica e discromia 

3 

Fotossensibilidade 

Eritema cutaneo decorrente de 
exposigao ao sol, por historia do 
paciente ou observagao medica 

4 

Ulceras orais 

Ulceragao oral ou em regiao 
nasofaringea, geralmente nao 
dolorosa 

5 

Serosite 

Pleurite e/ou pericardite 

6 

Artrite 

Artrite nao erosiva envolvendo 2 ou 
mais articulagoes perifericas 

7 

Alteragoes renais 

Proteinuria, hematuria ou cilindruria 

8 

Alteragoes 

neurologicas 

Convulsao e/ou psicose 

9 

Alteragoes 

hematologicas 

Anemia hemolitica com reticulocitose, 
leucopenia < 4.000/mm 3 em duas 
ou mais ocasioes, linfopenia < 1.500/ 
mm 3 em duas ou mais ocasioes, 
trombocitopenia (< 100.000/mm 3 ) 

10 

Alteragoes 

imunologicas 

Presenga de anti-DNA nativo, 
presenga de anti-Sm, achados 
positivos de anticorpos, teste positivo 
para anticoagulante lupico 

11 

Anticorpos 

antinucleares 

Titulo anormal de FAN por 
imunofluorescencia ou metodo 
equivalente 


A presenga de 4 dos 11 criterios e altamente sugestiva de lupus. Esses 
criterios sao classificatorios, e nao diagnosticos, ou seja, a suspeita ou 
o diagnostico de LES deve ser feita mesmo na presenga de 3 ou menos 
criterios, com base no julgamento medico. 

Epidemiologia 

0 LESp corresponde a 10 a 20% dos casos de LES e acomete 
preferencialmente as meninas (4,5 a 5:1), sobretudo na puber- 
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dade, raramente ocorrendo antes dos 5 anos. 0 aumento do 
estrogenio parece ser um dos fatores desencadeantes da doen¬ 
ga, mas essa relagao ainda nao foi bem estabelecida. Estudos 
norte-americanos evidenciam maior incidencia em afro-ame- 
ricanos, e estudos de outros continentes sugerem predisposi- 
gao de nao caucasianos. 1 

Etiologia e patogenese 

0 LES e uma doenga complexa caracterizada por desregulagao 
tanto da imunidade inata quanto da adquirida. A hipotese atual 
sugere que exista uma deficiencia do complement), uma pro- 
dugao exagerada de interferon alfa e uma eliminagao defeituosa 
dos materials intracelulares resultantes dos processos de apop- 
tose, permitindo sua apresentagao como antigenos e causando 
produgao excessiva e persistente de citocinas pro-inflamatorias. 

Ha um forte componente genetico que pode ser comprova- 
do pela maior incidencia da doenga em parentes de 1 Q grau 
(10%) e em gemeos monozigoticos (24%), mas fatores am- 
bientais, como radiagao UV, viroses, drogas, hormonios e 
substancias quimicas, tambem influenciam. 1 

Apresentagao clinica 

Em aproximadamente 50% dos casos de LES, nao ha um com- 
prometimento organico significativo, apresentando-se com 
manifestagoes predominantemente constitucionais (mal-es- 
tar, fadiga, febre), cutaneas (rash) ou musculoesqueleticas 
(artralgia, mialgia), o que dificulta o diagnostico e, apesar de 
nao colocarem o paciente em risco, trazem significativo des- 
conforto e piora da qualidade de vida. 

Os demais pacientes apresentam lesoes em diversos or- 
gaos, especialmente rins, sistema nervoso e cardiovascular, e 
estao associadas a alta morbidade e mortalidade relacionadas 
as complicagoes da doenga e dos tratamentos, como trombo- 
ses, doenga cardiovascular, doenga renal e infecgao. 6 

0 LESp e normalmente mais grave que o do adulto e deve 
sempre ser considerado em criangas com quadro de febre pro- 
longada (sem foco infeccioso), com serosites, visceromegalias, 
lesoes cutaneas fotossensiveis, quadros neuropsiquiatricos de 
inicio recente, alteragoes da fungao renal, cardiacas ou mus¬ 
culoesqueleticas sem origem determinada. 

Pacientes com doengas inflamatorias cronicas sistemicas 
devem ser investigados para doengas infecciosas, como a tu- 
berculose, muito prevalente em nosso meio, doengas linfopro- 
liferativas, endocrinas, renais, cardiacas e do SNC, assim 
como outras doengas do tecido conjuntivo, como vasculites 
sistemicas, doenga mista, esclerodermia, dermatomiosite, 
sarcoidose e doengas autoinflamatorias. 

As manifestagoes mais graves da doenga se devem ao com- 
prometimento renal e do SNC, principalmente se estiverem 
associadas a sindrome antifosfolipide. 

Nefrite lupica 

Cerca de 20 a 75% dos pacientes com LESp desenvolvem ne¬ 
frite, com 18 a 50% progredindo para estagio final de doenga 
renal. 7 Em 80 a 90% dos pacientes pediatricos, a nefrite ocorre 
no l e ano do diagnostico. 


Pacientes com nefrite proliferativa frequentemente evo- 
luem com sindrome nefritica aguda (hematuria, hipertensao e 
proteinuria). A proteinuria pode variar de moderada a nefroti- 
ca e pode ser determinada pela relagao proteina/creatinina 
em amostra urinaria, sem necessidade de coleta de urina de 24 
horas, mais dificil em criangas. A proteinuria e definida por ni- 
veis superiores a 0,2 mg/mg nessa relagao, enquanto os niveis 
nefroticos superam 2 a 3 mg/mg. 8 A doenga membranosa ge- 
ralmente se manifesta por sindrome nefrotica (proteinuria 
grave, hiperlipidemia, hipoalbuminemia e edema). 

Dependendo da gravidade e da duragao da doenga, pode 
haver evolugao para insuficiencia renal cronica com suas di- 
versas sequelas, e a abordagem precoce pode resultar em mu- 
danga prognostica significativa. Uma conduta diagnostica 
mais agressiva, com realizagao de biopsia renal, pode estar 
justificada com qualquer alteragao urinaria ou se o tratamento 
ja havia sido iniciado antes dessa avaliagao. As biopsias po- 
dem ser repetidas para avaliar a resposta ao tratamento e 
eventuais modificagoes na terapeutica. 9 

Enquanto pacientes com baixos niveis de proteinuria e fun¬ 
gao renal preservada podem necessitar apenas de inibidores da 
enzima conversora da angiotensina, independentemente de 
seu efeito anti-hipertensivo, pacientes com niveis nefroticos 
de proteinuria ou disfungao renal tern indicagao de imunossu- 
pressao baseada em estudos realizados em adultos, utilizando 
diferentes combinagoes de corticosteroides, micofenolato mo- 
fetil (MMF), ciclofosfamida, tacrolimo e ciclosporina A. A tera- 
pia de manutengao, tambem baseada em estudos em adultos, 
deve ser feita com MMF ou azatioprina. Hidroxicloroquina 
tambem pode ser utilizada. Os imunobiologicos (rituximabe, 
abatacepte) tern resultados ainda em fase de avaliagao. 

A raga negra, o ritmo de filtragao glomerular (RFG) menor 
que 60 mL/min/1,73 m 2 e a proteinuria em niveis nefroticos 
no inicio da doenga sao considerados fatores de mau prognos- 
tico, bem como a resistencia ao tratamento, as ativagoes re¬ 
nais, a hipertensao, o retardo no diagnostico da nefrite e o pa- 
drao da biopsia com maiores escores de cronicidade ou de 
doenga tubulointersticial. A evolugao para falencia renal ne- 
cessitando de dialise piora muito o prognostico. Os pacientes 
com LESp tern mais que o dobro do risco de morte em dialise 
que pacientes sem LES. 10 

Os pacientes com LESp podem evoluir com outros tipos de 
lesao renal, como nefrite tubulointersticial e varios tipos de le- 
sao vascular. 

Manifestagoes dermatologicas 
As lesoes cutaneas tipicas do LES sao uteis no diagnostico tan¬ 
to da variedade cutanea quanto da sistemica da doenga, e a 
maioria dos pacientes (85%) acaba por manifesta-las ao longo 
da evolugao. 

0 rash malar tfpico, em asa de borboleta, ocorre em cerca 
de 30% dos casos. E caracterizado por uma lesao maculopa- 
pular que inclui o nariz e a regiao maxilar, mas preserva as do¬ 
bras labiais. Outro rash tipico, mais comum em adultos, e a le¬ 
sao discoide; alguns pacientes podem apresentar o fenomeno 
de Raynaud. 
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Os pacientes com LESp podem apresentar tambem mani¬ 
festagoes cutaneas de vasculites, livedo reticular e petequias 
ou purpuras secundarias a trombocitopenia; a alopecia e uma 
manifestagao clinica frequente. 0 envolvimento da mucosa 
oral e comum, e o eritema de palato duro reforga o diagnostico 
de lupus. 

Evitar o sol, especialmente nas horas de pico, e o principal 
tratamento, mas corticosteroides topicos e orais podem ser 
necessarios. Tacrolimo tambem pode ser usado topicamente. 
A hidroxicloroquina auxilia no controle das lesoes topicas e 
da alopecia, mas dapsona e azatioprina tambem podem ser 
usadas. 

Manifestagoes musculoesqueleticas 
Pacientes com LESp frequentemente apresentam artralgia e 
mialgia, que se resolvem com o tratamento e, raramente, pro- 
vocam sequelas. Artrite nao erosiva e comum nas pequenas 
articulagoes das maos e pode envolver outras articulagoes pe- 
rifericas. A tenossinovite das maos pode causar deformidade. 
Alguns pacientes iniciam o quadro com artrite cronica e evo- 
luem para o diagnostico de LES algum tempo depois. A miosi- 
te esta associada a elevagao significativa das enzimas muscu- 
lares e geralmente responde bem ao tratamento. 

Manifestagoes neuropsiquiatricas 
A prevalencia dessas manifestagoes no LESp e maior do que a 
observada na doenga em adultos e varia de 20 a 95%. Alem 
disso, os sintomas neurologicos costumam aparecer no inicio 
da doenga. A cefaleia e a manifestagao mais comum; geral¬ 
mente e de forte intensidade e continua. Como essa dor pode 
significar tambem aumento de pressao intracraniana, altera- 
goes vasculares ou infecgao, urn exame neurologico cuidadoso 
e a avaliagao por imagem podem ser necessarios. 

0 diagnostico de psicose e feito em 3 a 24% dos pacientes 
com LES. Em urn levantamento pediatrico, 12% apresenta- 
vam manifestagoes psiquiatricas e 9% apresentavam psicose, 
com alucinagoes visuais e auditivas, 11 que devem ser tratadas 
com psicotropicos e imunossupressao, sendo a ciclofosfamida 
a droga de melhor resultado. E importante observar que os pa¬ 
cientes com psicose lupica respondem aos corticosteroides, 
enquanto aqueles com psicose pelo uso desses medicamentos 
desenvolvem os sintomas durante sua utilizagao. Aproxima- 
damente 20% dos pacientes apresentam sinais de depressao 
e/ou ansiedade. No entanto, nao esta claro se isso e urn sinto- 
ma da doenga ou urn efeito adverso do tratamento medica- 
mentoso. Em algumas situagoes, esta indicado suporte psico- 
logico especializado. 

De modo geral, nao ha alteragao laboratorial ou de imagem 
associada as alteragoes cognitivas, mas, na pratica clinica, e 
necessario incluir essa investigagao quando do surgimento de 
novas disfungoes. 

A vasculite observada na doenga cerebrovascular lupica e 
tipicamente de pequenos vasos, invisivel em angiografias. Por 
outro lado, as vasculites de vasos medios, em geral manifesta- 
das por cefaleia, convulsao e deficit neurologico, podem ser 
mais facilmente diagnosticadas por exames angiograficos. 


As convulsoes sao manifestagoes neurologicas comuns e 
podem estar associadas a doenga cerebrovascular, hiperten¬ 
sao, sindrome de encefalopatia posterior reversivel (doenga 
renal e hipertensao), causas metabolicas ou infecciosas. 0 
acometimento do sistema nervoso periferico e raro. 

0 tratamento do acometimento neurologico, apos a exclu- 
sao de causas nao lupicas, e de urgencia e realizado com altas 
doses de corticosteroides e ciclofosfamida. A manutengao 
pode ser feita com azatioprina ou MMF, alem de tratamento 
sintomatico e profilaxia para cefaleia. 

Manifestagoes cardiovasculares 
A frequencia destas manifestagoes no LESp e de 32 a 42%. 12 A 
pericardite e a manifestagao cardiaca mais comum, e o trata¬ 
mento em doenga leve e realizado com anti-inflamatorios nao 
hormonais (AINH) e/ou corticosteroides. Em casos mais gra¬ 
ves ou recorrentes, metilprednisolona endovenosa, associada 
ou nao a imunossupressores, pode ser necessaria. A miocardi- 
te e observada em 2 a 19% dos casos, e outras causas de dis- 
fungao miocardica devem ser consideradas. Reforgam essa 
suspeita diagnostica a presenga de hipocinesia focal ou global 
ou redugao da fragao de ejegao ventricular esquerda no eco- 
cardiograma, na ausencia de outras causas de miocardiopatia. 

0 tratamento e realizado com altas doses de corticosteroi¬ 
des orais e/ou endovenosos. 0 uso de medicamentos imunos¬ 
supressores e biologicos associados a plasmaferese tern sido 
relatado. 0 tratamento deve ser monitorado com ecocardio- 
gramas periodicos. A endocardite e uma manifestagao rara no 
LESp. 

0 risco de doenga arterial coronariana (DAC) e 4 a 8 vezes 
maior em pacientes com LES. Mulheres jovens com LES sao 
50 vezes mais propensas a ter urn infarto agudo do miocardio 
(IAM). 13 DAC e IAM tern sido descritos em adolescentes e 
adultos jovens. 0 IAM muitas vezes nao e reconhecido em pa¬ 
cientes jovens, mesmo na presenga de angina, e os sintomas 
podem ser confundidos com complicagoes mais comuns de 
LES, como pericardite. Mesmo apos o controle de outros fato- 
res de risco, como hipertensao, dislipidemia e fumo, os pa¬ 
cientes ainda tern uma incidencia 3 vezes maior de placas co- 
ronarianas. Apesar de seguras em pacientes pediatricos, as 
estatinas nao parecem ter efeito na progressao da doenga e, 
atualmente, nao sao recomendadas nessa populagao. 14 

Manifestagoes respiratorias 

0 envolvimento pulmonar e comum no LESp. Mesmo na au¬ 
sencia de sintomas e achados radiologicos, 35 a 84% das 
criangas tern testes de fungao pulmonar alterados, com predo- 
minio do padrao restritivo ou com prejuizo da difusao. 15 

A hemorragia alveolar e urn evento relativamente raro, mas 
potencialmente catastrofico, com mortalidade de 50%. Deve 
ser abordada rapidamente com altas doses de corticosteroides 
e imunossupressores por via endovenosa; a plasmaferese 
tambem pode ser util nesses casos. 16 

Os pacientes com LESp apresentam alto risco para a infec¬ 
gao, pois sao imunodeprimidos em decorrencia do tratamento 
e/ou da atividade da doenga. Nos casos em que nao ha urn 
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foco definido de infecgao ou em pacientes com novos infiltra- 
dos pulmonares e/ou sintomas respiratorios, devem ser utili- 
zados antibiotics de amplo espectro de maneira empirica. 
Recomenda-se a investigagao intensa de um possivel foco in- 
feccioso, com a coleta frequente de material (sangue e urina, 
entre outros) para a identificagao de bacterias e fungos. 

Manifestagoes hematologicas 
As manifestagoes hematologicas estao entre as mais frequen- 
tes no LESp, incluindo a anemia da doenga cronica. A anemia 
hemolitica autoimune, com teste de Coombs positivo, ocorre 
em aproximadamente 10% dos pacientes com LESp e apre- 
senta boa resposta a corticoterapia. 17 Outras causas de anemia 
devem ser consideradas, como a deficiencia de ferro, as perdas 
gastrointestinal ou menstruais e a doenga renal cronica. 

A leucopenia e muito frequente no LESp; a linfopenia e 
achado comum e geralmente nao exige tratamento. Quando a 
linfopenia e importante (mimero de linfocitos < 500), deve-se 
investigar infecgao subjacente por herpes virus ou sindrome 
de ativagao macrofagica (SAM). 18 A SAM e uma condigao rara 
e potencialmente fatal que pode estar associada ao LES ou a 
outras doengas reumaticas. Sua apresentagao e muito seme- 
lhante a apresentagao do proprio lupus, o que pode confundir 
o diagnostic. 

Embora tenha sido descrita em todas as faixas etarias, a 
SAM pode ser mais comum, ou pelo menos mais reconhecida, 
no LESp. 19 A presenga de ferritina alta em combinagao com re- 
ceptores soluveis de IL-2 altos e disfungao de celula NK ajuda 
a distinguir as duas doengas. 

A trombocitopenia e menos frequente, mas pode ser a apre¬ 
sentagao inicial em ate 15% dos casos pediatrics. Purpura 
trombocitopenica imune (PTI) pode preceder o desenvolvi- 
mento de LES por ate 10 anos; nesses casos, os corticosteroi- 
des sao a primeira linha de tratamento. 

As anormalidades de coagulagao sao comuns no LES, e o 
anticoagulante lupico (ACL) esta presente em 20% dos pa¬ 
cientes. Apesar do nome, pacientes com o ACL nao sangram, 
mas, ao contrario, tern predisposigao a eventos tromboembo- 
licos, em particular tromboses venosas. Pacientes com ACL 
positivo tern aproximadamente 25 a 30 vezes mais risco de 
trombose do que os pacientes ACL negativos. A trombose ar¬ 
terial tende a ser secundaria a uma vasculite, que tambem e 
uma manifestagao comum do LES, afetando sobretudo os pe- 
quenos vasos da pele. 

Manifestagoes gastrointestinais 
Estas manifestagoes sao pouco frequentes no LESp e incluem 
dor abdominal, diarreia e/ou vomitos. As causas da dor abdo¬ 
minal sao variadas e podem estar relacionadas a infecgoes e 
efeitos adversos de medicagao. Em adultos com LES, as mani¬ 
festagoes geralmente podem nao estar associadas a doenga: 
hepatite, colecistite, ulceras e diverticulite. Ja em criangas, as 
manifestagoes mais frequentemente relacionadas ao lupus 
sao vasculite mesenterica, ascite/peritonite e pancreatite. 20 A 
pancreatite aguda e uma manifestagao rara (5 a 6%), mas po¬ 
tencialmente fatal. 


Manifestagoes endocrinologicas 
As alteragoes do sistema endocrino sao comparaveis em adul¬ 
tos e criangas com LES. 21 A anormalidade endocrina mais co¬ 
mum no lupus e o hipotireoidismo. A fungao tireoidiana deve 
ser avaliada no inicio da doenga e anualmente, ou nos casos 
de sinais e sintomas do hipotireoidismo, como adinamia e so- 
nolencia. Alguns pacientes podem desenvolver diabete tipo 2 
secundario ao uso de corticosteroides ou, no paciente de alto 
risco, em associagao ao ganho de peso. Pode ocorrer insuh- 
ciencia suprarrenal por conta do uso prolongado de corticoste¬ 
roides ou de infarto secundario a sindrome antifosfolipide. 
Pode haver atraso de crescimento ou retardo de puberdade re- 
lacionados ao uso cronico de corticosteroides, particularmen- 
te em pacientes pre-puberes. 22 Ha relatos de disfungao ovaria- 
na ou testicular, incluindo esterilidade, secundaria a agentes 
imunossupressores. 

Manifestagoes oculares 

0 achado ocular mais comum associado com LESp e a presen¬ 
ga de pontos algodonados indicativos de vasculite retiniana, 
frequentemente associada a perda visual. Podem ser observa- 
das episclerite e esclerite; ceratoconjuntivite seca e descrita 
em pacientes com sindrome de Sjogren secundaria. 23 

Achados laboratoriais e imunologicos 

As provas de atividade inflamatoria estao elevadas em propor- 
gao a atividade da doenga ou na presenga de infecgao. A velo- 
cidade de hemossedimentagao (VHS) e a proteina C reativa 
(PCR) elevam-se nos processos inflamatorios, como serosites 
ou artrite; a PCR apresenta aumento mais signihcativo nos 
processos infecciosos. A ferritina serica aumenta, embora nao 
tanto como na SAM. 

Os ANA estao presentes em mais de 99% das criangas com 
LES, e anticorpos anti-dsDNA tern uma alta especihcidade 
para LES. A sensibilidade do anti-dsDNA para prever reativa- 
gao da doenga e de aproximadamente 50%, e esse anticorpo 
parece ser mais comum no LESp. 24 A combinagao de anti- 
-dsDNA com anticorpos anti-Clq pode melhorar ainda mais a 
capacidade de prever reativagoes da doenga. Anticorpos con¬ 
tra antigenos nucleares extraiveis incluem anti-Sm, anti-Ro/ 
SSA, anti-La/SSB e anti-RNP. 0 anticorpo anti-Sm e altamen- 
te especihco para LES. 0 complemento e um dos mais impor- 
tantes testes laboratoriais no diagnostic e no controle da ati¬ 
vidade do LES. CH50 e niveis de complementos C3 e C4 
podem ser acompanhados. Durante o curso da doenga, niveis 
de C3 e C4 normais tern bom valor preditivo negativo quanto a 
atividade da doenga. 

Prognostico 

Historicamente, criangas e adolescentes tern taxas mais altas 
de morbidade e de mortalidade. As taxas de sobrevida em 5 
anos tern melhorado signihcativamente no LESp, com taxas 
de 30 a 40% em 1950 e de mais de 90% em 1980. Mesmo com 
a melhora no diagnostic e na qualidade do tratamento, a 
mortalidade no LES de inicio na adolescencia e quase o dobro 
da observada nos adultos (19,4%:10,4%, p = 0,37). 25 
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As principals causas de morte em LESp incluem doenga re¬ 
nal, ativagoes graves e infecgoes. Ha controversy quanto a in- 
fluencia da idade de imcio do LES no prognostico. Entre os 
principals fatores de risco para pior prognostico estao: sexo 
masculino, raga negra, baixo status socioeconomico, trombo- 
citopenia, danos de doenga, problemas de adesao ao trata- 
mento, ser solteiro, baixo nivel de escolaridade e presenga de 
outras comorbidades. 26 

Em um estudo de 1.015 pacientes de LESp de 39 paises, 
40% das criangas apresentavam algum dano organico apos 4 
anos de doenga, aumentando para 58% naqueles com mais de 
5 anos de evolugao. 27 Os danos oculares e musculoesqueleti- 
cos foram estatisticamente mais comuns em criangas. Ha 
uma tendencia para taxas mais elevadas de qualquer tipo de 
dano da doenga no grupo de imcio na adolescencia quando 
comparado aos adultos. 0 dano renal e as manifestagoes neu- 
ropsiquiatricas sao menos frequentes nos pacientes cujo apa- 
recimento da doenga se deu na idade adulta. 28 

0 mdice de danos SLICC para LES, utilizado para a avalia- 
gao de danos organicos, foi validado em criangas. Um estudo 
mostrou que a atividade da doenga, o uso de corticosteroides, 
a presenga de antifosfolipides e a trombocitopenia foram asso- 
ciados com maiores danos. 0 uso precoce de imunossupresso- 
res reduziu o risco de dano. 29 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer as principals manifestagoes do LESp. 

• Conhecer os criterios de classificagao do LESp e sua 
utilizagao para o diagnostico da doenga. 

• Interpretar os exames laboratoriais solicitados em 
pacientes com LESp. 

• Conhecer as terapias propostas para a doenga na 
infancia e na adolescencia. 
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CAPITULO 4 


DERMATOMIOSITE JUVENIL 

Claudia Saad Magalhaes 
Simone Appenzeller 


Definipao 

A dermatomiosite juvenil e a principal doenga entre as miopa- 
tias inflamatorias idiopaticas da musculatura esqueletica (Ta- 
bela l). 1,2 A dermatomiosite juvenil e causada por uma vascu- 
lopatia envolvendo musculos esqueleticos, pele e tecidos 
subcutaneos, com acometimento sistemico variavel, gastroin¬ 
testinal, pulmonar e cardfaco. Manifesta-se clinicamente por 
exantema patognomonico e fraqueza muscular proximal si- 
metrica de cinturas pelvica, escapular e musculos anteriores 
do pescogo, com niveis sericos elevados de enzimas muscula- 
res, creatina-fosfoquinase (CPK), aldolase, desidrogenase lati- 
ca (DHL) e transaminases (TGO, TGP). 


Epidemiologia 

A dermatomiosite juvenil tern incidencia entre 2 e 5/1.000.000, 
baseando-se em registros norte-americanos e ingleses. 3 Ha evi¬ 
dences de que afeta criangas e adultos de forma diversa. Na 
crianga, cursa com ulceragoes cutaneas e calcinose. Pode ter 
envolvimento cutaneo predominante e muscular insidioso, 
sendo, nesse caso, denominada dermatomiosite amiopatica 
ou dermatomyositis sine myositis. A dermatomiosite e muito 
mais frequente que a polimiosite (20:1). Ha heterogeneidade 
clinica no acometimento cutaneo, na fraqueza muscular ou 
nas manifestagoes sistemicas, como poliartrite, doenga pul¬ 
monar intersticial ou acometimento gastrointestinal. 


Tabela 1 Classificagao clinica das miopatias inflamatorias idiopaticas 2 


Classificagao 

Caracterfsticas 

Dermatomiosite 

Lesoes cutaneas tipicas (papulas de Gottron) nas superficies extensoras 
de articulagoes, eritema palpebral em heliotropo, eritema periungueal e 
fotossensibilidade. Sintomas sistemicos variaveis: disfungao de deglutigao, 
disfonia, pneumopatia intersticial 

Miosite associada a outra doenga difusa do tecido 
conjuntivo (sobreposigao) 

Sinais e sintomas variam conforme a doenga associada; a associagao com 
esclerose sistemica e a mais frequente 

Polimiosite 

Fraqueza muscular proximal. Ausencia de acometimento cutaneo 

Dermatomiosite amiopatica 

Lesoes cutaneas tipicas de dermatomiosite sem envolvimento muscular por 2 
anos. Artrite e calcinose podem ser observadas 

Miosite focal 

Aumento de volume muscular doloroso na palpagao. Raro em criangas. Mais 
comum em coxa e panturrilha 

Miosite orbital 

Forma de miosite focal envolvendo musculatura extraocular. Dor ocular que piora 
com movimento associada a diplopia, proptose e edema periorbital 

Miosite associada a neoplasia 

Raro em criangas, ocorre ate 2 anos do diagnostico de neoplasia. Associado a 
neoplasias solidas, leucemia e linfoma 

Miosite granulomatosa 

Apresenta fraqueza muscular distal. Granuloma a biopsia 

Miofasciite macrofagica 

Miosite do deltoide ou quadriceps, predominantemente macrofagica. Pode 
acompanhar hipotonia e retardo no desenvolvimento neuropsicomotor. 

Associagao com vacinas contendo aluminio 

Miosite eosinofilica 

Eosinofilia periferica e infiltrado eosinofilico na biopsia muscular. Diferenciar de 
distrofias musculares (mutagao da calpain-3) 
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Diagnostico 

Criterios diagnosticos e de classificagao 
0 diagnostico apoia-se em criterios de classificagao, inicial- 
mente propostos por Bohan e Peter, 45 sendo o diagnostico de- 
finido com 4 criterios (Tabela 2). Diante das dificuldades tec- 
nicas com a eletromiografia e a biopsia muscular, as imagens 
por ressonancia magnetica (RM) indicando inflamagao mus¬ 
cular tambem podem ser utilizadas com bnalidade de diag¬ 
nostico. 

Sinais e sintomas principals 
A dermatomiosite juvenil caracteriza-se pela coexistencia de 
alteragoes cutaneas, musculares, vasculite, calcinose e contra- 
turas articulares. As manifestagoes cutaneas sao patognomo- 
nicas, incluindo o eritema palpebral violaceo denominado eri- 
tema em heliotropo (Figuras 1 e 2) e as papulas de Gottron 
(Figura 3) nas superficies extensoras das articulagoes. 0 erite¬ 
ma periungueal e indicativo de alteragoes na microvasculatu- 
ra na regiao transparente das cuticulas (Figura 4). As contra- 
turas articulares e musculotendinosas ocorrem mais 
frequentemente por sinovite. A doenga pulmonar intersticial, 
descrita em adultos, e rara na faixa etaria pediatrica. Pneumo¬ 
nias aspirativas podem decorrer do acometimento de muscu- 
latura respiratoria acessoria e de limitagoes da mobilidade, 
sendo que 5% dos casos requerem suporte ventilatorio. Disfa- 
gia por acometimento da musculatura de hipofaringe resul- 
tando em refluxo nasofaringeo com risco de broncoaspiragao 
pode ocorrer (Figura 5). A disfonia tambem e urn sintoma co¬ 
mum. 0 acometimento gastrointestinal manifesta-se por dor 
abdominal, hemorragia digestiva, alteragoes de motilidade e 
colestase. Ulceragoes intestinais mais graves associadas com 
peritonite, assim como obstrugao intestinal subaguda e perfu- 
ragao, foram descritas antes do uso sistematico de glicocorti- 
coides. 0 acometimento de sistema nervoso central (SNC) 
pode causar convulsoes e encefalopatia refletindo uma vascu- 
lopatia disseminada. 

Complicagoes tardias, como lipodistrofia, calcinose cuta¬ 
nea e cicatrizes de ulceras cutaneas, podem ocorrer. A sobre- 
posigao de sinais de outra doenga autoimune, como esclero- 
dermia, lupus eritematoso sistemico, doenga mista do tecido 


Tabela 2 Descrigao dos criterios diagnosticos de Bohan 
e Peter 45 para polimiosite e dermatomiosite 

Quaisquer dos achados dermatologicos tipicos da 
dermatomiosite (eritema orbitario em heliotropo, papulas de 
Gottron em superficies extensoras) 

Fraqueza muscular simetrica de musculos da cintura pelvica, 
escapular e flexores do pescogo ou musculatura faringea 


Niveis sericos de enzimas musculares elevados: CPK, aldolase, 
DHL, transaminases (TGO, TGP) 


Eletromiografia com unidades motoras polifasicas curtas, 
fibrilagoes, ondas positivas agudas, irritabilidade de insergao e 
descargas bizarras ou repetitivas de alta frequencia 

Biopsia muscular com evidencia de necrose de fibras musculares, 
fagocitose, regeneragao com basofilos, grandes vacuolos no 
sarcolema e nucleolo proeminente, atrofia de distribuigao 
perifascicular, fibras musculares de tamanho variavel e exsudato 
inflamatorio perivascular 


conjuntivo e sindrome de Sjogren, pode ocorrer, sendo deno- 
minada dermatomiosite em sobreposigao. 

Mecanismos etiopatogenicos 

A etiopatogenese e multifatorial, resultante de fatores geneti- 
cos e ambientais e de suas interagoes. Os autoanticorpos espe- 



Figura 1 Eritema e edema facial com eritema palpebral 
violaceo em heliotropo. 



Figura 2 Eritema em heliotropo e telangiectasias 
palpebrais. 



Figura 3 Papulas de Gottron. 
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Figura 4 Hiperemia periungueal, hipertrofia de cutfculas e 
alteragoes capilares periungueais. 



Figura 5 Refluxo nasofaringeo por hipotonia na 
hipofaringe. 


cfficos para miosites identificam grupos homogeneos quanto 
a apresentagao clinica e resposta ao tratamento no adulto. 
Contudo, a identificagao de anticorpos especfficos para miosi- 
te e infrequente em criangas e os biomarcadores ainda sao 
desconhecidos. 

A dermatomiosite resulta da ativagao imunologica cronica 
em individuos geneticamente suscetiveis, apos exposigao am- 
biental especifica. A hipotese de etiologia imunologica advem 
de associagoes geneticas e da presenga de autoanticorpos es- 


pecfficos que podem correlacionar-se com a atividade da 
doenga, com a imunopatologia dos tecidos afetados, com infil- 
trado linfocitario tecidual e a resposta terapeutica aos agentes 
imunomoduladores. 

0 haplotipo ancestral HLA B8 DRB1 *0301 e urn fator de 
risco imunogenetico conhecido. As infecgoes e a incidencia 
sazonal sugerem o componente ambiental na patogenese. Ha 
ativagao de celulas dendriticas e regulagao positiva de genes 
que induzem o interferon alfa do tipo I nos musculos e no san- 
gue periferico. 

As alteragoes histologicas tfpicas sao edema de celulas en- 
doteliais capilares com obliteragao do lumen, atrofia perifasci- 
cular e inflamagao perivascular. As ulceras cutaneas resultam 
de endarteriopatia de vasos dermicos, bem como da vasculo- 
patia intestinal que se manifesta por hemorragia, pneumatosis 
intestinalis ou perfuragao. 

Os estudos musculares em biopsia antes do tratamento evi- 
denciam agregados de celulas B maduras, principalmente CD19+ 
na ausencia de celulas plasmaticas ou plasmocitoides. A expres- 
sao aumentada da sequencia terminal de ativagao do comple- 
mento, o MAC (C5-9 membrane attack complex ), assim como a 
diminuigao de expressao de seu inibidor CD59, sugerem media- 
gao do complemento no processo de lesao endotelial. A apresen¬ 
tagao histologica da polimiosite difere da dermatomiosite, pois 
ha linfomonocitario muscular sem a vasculopatia tipica da der¬ 
matomiosite. As calcificagoes distroficas ou calcinose associam- 
-se ao polimorfismo de TNF-alfa 308 e a inflamagao persistente. 

Metodos diagnosticos 

Exames bioquimicos 

Os niveis sericos elevados das enzimas musculares CPK, aldo¬ 
lase, DHL e transaminases (TGO e TGP) sao indicativos de ati¬ 
vidade inflamatoria muscular, mas esses testes nao sao espe- 
cificos. Outros fatores como trauma, atividade aerobia e 
diferengas etnico-raciais podem causar elevagoes variaveis de 
enzimas em individuos normais, assim como os portadores 
heterozigotos de miopatias metabolicas ou distrofias muscu¬ 
lares. Os niveis de enzimas nao apresentam correlagao com 
forga muscular, atividades da vida diaria e histopatologia, po- 
dendo tambem estar normais na doenga em atividade. 

Eletromiografia 

A eletromiografia (EMG) e uma tecnica eletrofisiologica que di- 
ferencia as alteragoes miopaticas das neuropaticas, por meio da 
condutividade eletrica muscular captada com a insergao de agu- 
lhas intramusculares. As alteragoes encontradas na dermato¬ 
miosite sao tfpicas: atividade aumentada no local de insergao, 
com fibrilagoes e ondas agudas; descargas espontaneas bizarras 
e de alta frequencia; potenciais de baixa amplitude e curta dura- 
gao em unidades motoras polifasicas. Essa triade e caracteristi- 
ca, sendo observada em 40% dos pacientes. 

Diagnostico por imagem 

Na fase aguda, a RM muscular e util para demonstrar a inten- 
sidade e a extensao da inflamagao muscular. A intensidade do 
sinal nas sequences STIR (short tau inversion recovery ) ou T2 
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com supressao de gordura refletem o grau de edema muscular, 
de fascia e de tecidos subcutaneos. As imagens obtidas nas se¬ 
quences em T1 sao uteis para demonstrar fibrose, atrofia e in- 
filtragao gordurosa, sendo uteis na indicagao precisa do local 
de biopsia. A radiografia simples e util em casos cronicos para 
a identificagao de calcinose. 

A capilaroscopia ou microscopia direta dos capilares pe- 
riungueais, por meio de uma fonte luminosa e lente de au- 
mento ou microscopio, 6 e urn metodo util para avaliagao e se- 
guimento da vasculopatia, sobretudo por ser urn exame nao 
invasivo. A microscopia capilar quantitativa correlaciona-se 
com as alteragoes histopatologicas. 

Autoanticorpos 

A presenga de anticorpos antinucleares (ANA) e urn achado 
frequente, mas inespecifico; os anticorpos anti-ENA e fator 
reumatoide sao encontrados ocasionalmente. Os anticorpos 
especificos para miosite associam-se com smdromes clinicas 
definidas em adultos e, por isso, foram sugeridos como ele- 
mento de classificagao para esse grupo etario. Incluem-se en- 
tre eles os antiaminoacil-RNA-t sintetase, como o anti Jo-1, o 
anti Mi2 e o anti-SRP (signal recognition particle ). Os anticor¬ 
pos antissintetase associam-se com inicio agudo, fenomeno 
de Raynaud e doenga pulmonar intersticial. Outros anticorpos 
chamados nao especificos associam-se com smdromes de so- 
breposigao e outras doengas do tecido conjuntivo, como anti- 
-PMScl, anti-Ul-RNP, anti-Ro/La e anti-anexina XI, mas esses 
anticorpos especificos sao raramente identificados em crian- 
gas, na pratica clinica. Recentemente, foram identificados au¬ 
toanticorpos dirigidos a uma proteina pl55/140kDa como 
alvo principal na dermatomiosite do adulto e juvenil. A especi- 
ficidade desse autoanticorpo e distinta e identifica criangas 
com manifestagoes cutaneas mais graves. 2 

Outros testes laboratoriais 

Os biomarcadores de inflamagao, como a velocidade de he- 
mossedimentagao (VHS) e a proteina C reativa (PCR) podem 
estar elevados, sobretudo nas formas com vasculopatia ulcera- 
tiva, em que se observa reagao inflamatoria sistemica mais in- 
tensa. Os antigenos relacionados ao fator VIII (fator de Von 
Willebrand) podem estar elevados, refletindo a lesao endote- 
lial, mesmo quando as enzimas musculares se normalizam, 
mas esse teste tambem nao e especifico para a dermatomiosite. 

Biopsia muscular 

As avaliagoes possiveis na biopsia da musculatura esqueletica 
sao: histologia, histoquimica, imuno-histoquimica, microsco¬ 
pia eletronica e testes de atividade enzimatica. A combinagao 
de histologia e analise histoquimica diferencia as alteragoes 
miopaticas inflamatorias, metabolicas e neuropaticas. As alte¬ 
ragoes histologicas mais tipicas das miosites sao: variagao no 
tamanho e na forma das fibras musculares, com atrofia, rege- 
neragao e fibrose ou substituigao por gordura e infiltrado infla- 
matorio nos vasos capilares do endomisio. Nas fases iniciais 
da dermatomiosite, ha expressao aumentada de antigenos 
MHC de classe I como urn evento precedente as alteragoes his¬ 


tologicas classicas. Isso ocorre de forma semelhante no mode- 
lo animal, em que camundongos transgenicos para expressao 
aumentada de antigenos MHC de classe I resultam em fenoti- 
po com fraqueza muscular, mionecrose e produgao de autoan¬ 
ticorpos (ANA, anti-Jo-1), indicando urn fenomeno central na 
etiopatogenese da dermatomiosite. 

Diagnostico diferencial 

Sao inumeras as doengas que resultam em sintomas muscu- 
loesqueleticos e fadiga muscular. Entre elas, ha tambem urn 
grupo de doengas raras, as miopatias metabolicas causadas por 
defeitos na sintese do glicogenio, glicogenolise ou glicolise. Sao 
comumente referidas como doengas de deposito de glicogenio 
e tern como consequencia o acumulo de glicogenio muscular. 
Os sintomas iniciam-se na infancia com fadiga e intolerancia 
aos exercicios, podendo evoluir na adolescencia com caibras, 
rabdomiolise e mioglobinuria, podendo ter apresentagao mais 
tardia com fraqueza proximal. 0 diagnostico diferencial com as 
miopatias inflamatorias pode ser dificil, pois os niveis de CPK 
sao elevados, ha alteragoes eletromiograficas de padrao miopa- 
tico, sendo necessaria a biopsia com tecnicas histoquimicas 
apropriadas para se fazer o diagnostico correto. Ha tambem nu- 
merosas alteragoes do metabolismo de acidos graxos causando 
miopatia, resultando em doengas de deposito de lipidios e alte¬ 
ragoes metabolicas mitocondriais. Nas miopatias mitocon- 
driais, ha frequentemente outros sintomas neurologicos, como 
oftalmoplegia externa progressiva e doenga multissistemica. 

As infecgoes podem causar sintomas miopaticos. A influenza 
pode manifestar-se por fraqueza e mialgia intensa nos mem- 
bros inferiores, elevagao de CPK e evolugao autolimitada. A 
fraqueza muscular pode ser o sintoma dominante em pacien- 
tes infectados pelo HIV como resultado de caquexia, neuropa- 
tia ou polimiosite decorrente das alteragoes imunologicas, to- 
xicidade da zidovudina ou infecgoes oportunistas, como por 
citomegalovirus, micobaterias, criptococos, Trichinella ou to¬ 
xoplasma. 

As neoplasias tambem devem ser consideradas na avalia¬ 
gao de todos os pacientes com sintomas miopaticos, pois as 
citocinas liberadas por celulas tumorais e a resposta imune de- 
sencadeada podem causar fadiga, fraqueza muscular e outros 
sintomas sistemicos. 

Algumas drogas tambem podem causar sintomas miopati¬ 
cos por mecanismos diversos. A procainamida e a D-penicila- 
mina causam lesao por mecanismo imunologico, os glicocorti- 
coides causam atrofia das fibras musculares do tipo 2, o alcool 
causa toxicidade direta, a colchicina e a hidroxicloroquina in- 
duzem miopatia vacuolar, e a cocaina e anfetaminas induzem a 
rabdomiolise e produzem isquemia. Todos os agentes hipolipe- 
miantes (estatinas) podem causar rabdomiolise, por alteragao 
do metabolismo energetico muscular e de qualquer dos agentes 
que alterem os niveis de potassio, como tiazidicos. Sodio, calcio, 
magnesio ou fosforo podem causar fraqueza, mialgia e caibras. 
As neuropatias perifericas podem ser diferenciadas pelo aco- 
metimento distal, distribuigao assimetrica, reflexos tendinosos 
anormais e alteragoes sensoriais. Ainda, a miosite pode ser cir- 
cunscrita a alguns grupos musculares, como a miosite focal, a 
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miosite orbitaria, a eosinofilica, a granulomatosa e, nesses ca¬ 
sos, o diagnostico por imagem e a histologia sao essenciais. 

Avaliagao clinica de atividade e dano 

Em razao do envolvimento sistemico, com acometimento 
cutaneo, articular, cardiaco, pulmonar e gastrointestinal pre- 
sentes em 10 a 50% dos casos, e importante contar com ins- 
trumentos de avaliagao global capazes de dimensionar a ativi¬ 
dade inflamatoria e o envolvimento de todos os orgaos 
acometidos. 7 Para o entendimento completo dos efeitos da 
doenga e da terapeutica sobre o paciente, sao necessarias as 
medidas de: 

• atividade, para dimensionar as alteragoes clinicas reversiveis 
com o tratamento; 

• sequelas ou danos ou alteragoes clinicas irreversiveis. 

Ha diversos instrumentos em desenvolvimento para a avalia¬ 
gao de todas as dimensoes da atividade inflamatoria e das se¬ 
quelas acumuladas em pacientes com miopatias, incluindo os 
testes de forga muscular e capacidade funcional. A medida da 
forga muscular manual baseada na escala do Medical Research 
Council e o metodo clinico tradicional, sendo mais adequada 
com indices de diversos grupos musculares, mas a medida e li- 
mitada pela cooperagao em criangas menores de 5 anos de 
idade. Ha tambem testes funcionais de habilidades em exerci- 
cios apropriados para idade, como o Childhood Myositis As¬ 
sessment Scale (CMAS), com uma pontuagao que varia de 0 a 
52, sendo os menores valores compativeis com maior fraqueza 
muscular; e de grande utilidade para acompanhar o curso da 
doenga e avaliar a melhora clinica apos tratamento. 

Tratamento 

Glicocorticoides 

Os glicocorticoides 8 melhoram sobremaneira a atividade infla¬ 
matoria na maioria dos pacientes. Diversos regimes de trata¬ 
mento podem ser utilizados, a maioria com doses altas de 
prednisona ou prednisolona 1 a 2 mg/kg/dia. De urn modo ge- 
ral, e mais efetiva quando introduzida precocemente no curso 
da doenga, e a melhora da forga muscular pode ser observada 
em 6 a 12 semanas. 

A infusao de metilprednisolona (15 a 30 mg/kg/dia) du¬ 
rante 3 dias sob forma de pulsos endovenosos pode ser utiliza- 
da nas fases iniciais do tratamento, nas manifestagoes siste- 
micas graves ou quando a absorgao estiver comprometida 
pelo processo inflamatorio intestinal. 0 intervalo e de 2 a 3 se¬ 
manas entre os pulsos, com a associagao de prednisona ou 
prednisolona oral em doses de 1 a 2 mg/kg/dia e redugao len- 
ta e gradual da dose, de acordo com a resposta clinica. 

Cerca de 90% dos casos respondem ao tratamento, mas 
apenas 75% atingem a remissao apos 3 anos. Os efeitos adver- 
sos principais em longo prazo sao osteopenia, fraturas verte- 
brais e necrose ossea avascular. 

Drogas modificadoras do curso da doenga 
Entre as mais utilizadas estao o metotrexato, a ciclosporina A, o 
micofenolato mofetil e a ciclofosfamida. 7 0 metotrexato (10 a 25 


mg/m 2 /semana) subcutaneo e a ciclosporina A oral (2 a 5 mg/ 
kg/dia) sao preconizados nas fases iniciais do tratamento em 
associagao com os glicocorticoides. Indica-se a ciclofosfamida 
em pulsos endovenosos mensais de 500 a 750 mg/m 2 de super- 
ficie corporea para as formas com vasculopatia sistemica e ulce- 
ragoes cutaneas ou com acometimento pulmonar intersticial. 

A gamaglobulina endovenosa em infusoes mensais (1 a 2 g/ 
kg/dose) por 3 a 6 meses tern sido preconizada em associagao 
com glicocorticoides e metotrexato em casos refratarios. 

Os bloqueadores de anti-TNF (fator de necrose tumoral 
alfa), o antagonista de celulas B anti-CD20 (rituximabe) e o 
transplante de celulas-tronco autologas foram considerados 
para os casos graves, resistentes ou nao responsivos, nos quais 
o envolvimento sistemico envolve risco de morte, contudo, 
nao ha estudos controlados que comprovem a sua eficacia. 

Tratamento de suporte 

0 tratamento de suporte inclui anti-inflamatorios nao hormo- 
nais (AINH) para a artrite, hidroxicloroquina (6 mg/kg/dia) e 
fotoprotetores para as manifestagoes cutaneas. As medidas 
protetoras gastricas, como os antagonistas H2 e os inibidores 
da bomba de protons, sao indicadas mediante atividade infla¬ 
matoria da doenga e complicagoes do tratamento com predni¬ 
sona e metotrexato. Ha risco de perda de massa ossea e osteo- 
porose decorrente da imobilidade e da exposigao prolongada a 
prednisona. Recomenda-se a administragao profilatica de vi- 
tamina D (400 a 1.000 U/dia) e calcio (0,5 a 1 g/dia). 0 uso de 
bisfosfonatos deve ser considerado em casos com fratura, de- 
formidade de corpos vertebrais ou quando os resultados da 
densitometria ossea por DEXA (z escore) forem < 2,5 DR 

0 tratamento eficaz para a calcinose ainda e desconhecido. 
Em principio, a instituigao precoce do tratamento anti-infla- 
matorio e imunossupressor constitui a melhor estrategia para 
a prevengao da calcinose. 0 uso experimental de bloqueado¬ 
res dos canais de calcio (diltiazem), probenecida, warfarina, 
bisfosfonatos como o pamidronato endovenoso e terapeutica 
anti-TNF tern relatos isolados e series de casos. A remogao ci- 
rurgica de nodulos calcinoticos ulcerados ou infectados nao e 
curativa, mas pode trazer alivio para pacientes com calcinose 
nodular ou tumoral. 

Fisioterapia e exercicios sob supervisao estao indicados 
para a prevengao de contraturas articulares e, no caso de fra¬ 
queza generalizada e envolvimento de musculatura respirato- 
ria, para a prevengao de broncoaspiragao. A mobilizagao e os 
exercicios podem ser indicados mesmo na fase de inflamagao 
ativa, para prevenir as limitagoes funcionais, fazendo as adap- 
tagoes necessarias durante a reabilitagao. 

Desfecho e prognostic© 

0 prognostic da dermatomiosite juvenil teve mudangas im- 
portantes. Apesar da diminuigao da mortalidade e das seque¬ 
las por calcinose, ainda se observa cerca de 1/3 dos pacientes 
recebendo medicagao por doenga em atividade por mais de 3 
anos apos o diagnostico. 

A apresentagao da dermatomiosite juvenil e bastante hete- 
rogenea. Alguns pacientes apresentam formas mais graves 
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com uma vasculopatia ulcerativa, enquanto outros apresen- 
tam um rash discreto e fraqueza muscular transitoriamente. 

0 curso tambem e variavel; alguns tern a doenga autolimi- 
tada, outros requerem tratamento por muitos anos, apresen- 
tando complicagoes potenciais da doenga em si ou dos diver- 
sos tratamentos necessarios. 0 maior desafio enfrentado e a 
identificagao dos pacientes que necessitam de tratamento 
imunossupressor e imunomodulador, pois um dos fatores 
determinantes do prognostic e a instituigao do tratamento 
adequado precocemente. A maioria dos estudos de desfecho 
definem as seguintes categorias para o curso clinico da derma¬ 
tomiosite, baseando-se na duragao da atividade e das mani- 
festagoes clinicas: 

• monociclico: casos que atingem a remissao clinica nos pri- 
meiros 36 meses depois do diagnostic e nao apresentam re- 
caidas; 

• policiclico: casos que atingem a remissao em qualquer ponto 
e, subsequentemente, apresentam sinais de reativagao da 
doenga, seja de seus aspectos cutaneos ou musculares; 

• cronico: casos que nao atingem a remissao dentro de 36 meses. 

A escolha do limite de 36 meses e arbitraria, ainda que basea- 
da no regime de tratamento. Certos aspectos clinics da der- 
matomiosite, como ulceragoes cutaneas, calcinose, vasculo¬ 
patia com envolvimento sistemico, disfagia e acometimento 
respiratorio, tern sido propostos como fatores preditivos da 
gravidade do curso da dermatomiosite. Contudo, nao ha ne- 
nhum marcador sorologico ou genetic capaz de identificar 
quern apresentara complicagoes extramusculares. 

Calcinose 

As calcificagoes distroficas ou calcinose desenvolvem-se em 
30% dos pacientes, mesmo naqueles que receberam trata¬ 
mento oportuno. Os locais mais frequentemente acometidos 
sao cotovelos, joelhos, dedos e nadegas. Aparecem de 1 a 3 
anos do im'cio dos sintomas e podem perpetuar-se por ate 20 
anos. Podem se depositar em placas ou nodulos no tecido sub- 
cutaneo ou de forma extensa e disseminada nos pianos mus¬ 
culares, como um exoesqueleto (Figura 6), levando a rigidez e 
contraturas articulares com grande impacto funcional e cos¬ 
metic. A dor pode ser intensa, pela inflamagao e comprome- 
timento de nervos perifericos, e a drenagem da calcinose li- 
quefeita deve ser diferenciada de celulite. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer e diagnosticar a dermatomiosite juvenil e a 
polimiosite. 

• Diferenciar a dermatomiosite entre as miopatias 
inflamatorias idiopaticas e outras doengas musculares 
pediatricas. 

• Interpretar os principals exames diagnosticos, como 
enzimas musculares, de imagem e de identificagao da 
calcinose. 

• Reconhecer a indicagao precoce do tratamento com 
glicocorticoide e metotrexato. 



Figura 6 Calcinose subcutanea e nos pianos musculares 
das coxas. 


References bibliograficas 

1. Rider LG, Miller FW Classification and treatment of the juvenile idiopathic 
inflammatory myopathies. Rheum Dis Clin North Am 1997; 23:619-55. 

2. Feldman BM, Rider LG, Reed AM, Pachman LM. Juvenile dermatomyo- 
sitis and other idiopathic inflammatory myopathies of childhood. Lan¬ 
cet 2008; 371:2201-12. 

3. McCann LJ, Juggins AD, Maillard SM, Wedderburn LR, Davidson JE, 
Murray KJ et al. The Juvenile Dermatomyositis National Registry and 
Repository (UK and Ireland) - Clinical characteristics of children recrui¬ 
ted within the first 5 years. Rheumatology 2006; 45:1255-60. 

4. Bohan A, Peter JB. Polymyositis and dermatomyositis (first of two 
parts). N Engl J Med 1975; 292:344-7. 

5. Bohan A, Peter JB. Polymyositis and dermatomyositis (second of two 
parts). N Engl J Med 1975; 292:403-7. 

6. Dolezalova P, Young SP, Bacon PA, Southwood TR. Nailfold capillary 
microscopy in healthy children and in childhood rheumatic diseases: a 
prospective single blind observational study. Ann Rheum Dis 2003; 
62:444-9. 

7. Rider LG. Assessment of disease activity and its sequelae in children 
and adults with myositis. Curr Opin Rheumatol 1996; 39:363-9. 

8. Pilkington CA, Wedderburn LR. Paediatric idiopathic inflammatory 
muscle disease. Recognition and management. Drugs 2005; 65:1355-65. 

Bibliografia 

1. Wedderburn LR, Li CKC. Paediatric idiopathic inflammatory muscle di¬ 
sease. Best Pract Res Clin Rheumatol 2004; 18:345-58. 

2. Stringer E, Singh-Grewal D, Feldman BM. Predicting the course of juve¬ 
nile dermatomyositis. Significance of early clinical and laboratory featu¬ 
res. Arthritis Rheum 2008; 58:3585-92. 









CAPITULO 5 


ESCLERODERMIA JUVENIL 

Blanca Elena Rios Gomes Bica 
Christianne Costa Diniz 


Introdugao 

Esclerodermia significa “pele dura” e essa e uma caracteristica 
comum a urn grupo de doengas que representa a 3- doenga 
reumatica mais comum da infancia, precedida da artrite idio- 
patica juvenil e do lupus eritematoso sistemico (LES) juvenil 
em paises nos quais a febre reumatica nao e comum. 1 ’ 2 

As caracteristicas fisiopatologicas comuns dessas doengas 
sao a inflamagao e a fibrose da pele. As duas formas mais co¬ 
muns sao a esclerodermia localizada juvenil (ELJ) e a esclero¬ 
dermia sistemica juvenil (ESJ). Na infancia, a forma mais co¬ 
mum e a localizada, sendo rara a forma sistemica cujas 
morbidade e mortalidade sao significativas. Na ELJ, a fibrose 
fica geralmente restrita a pele e, na ESJ, a fibrose envolve ou- 
tros orgaos internos, como pulmoes, coragao, esofago, intesti- 
no e rins. Embora algumas caracteristicas da doenga no adulto 
e na crianga sejam diferentes, utiliza-se a mesma forma de 
classificagao para os dois grupos da doenga, de modo que a ex- 
tensao do acometimento cutaneo e o padrao de envolvimento 
dos orgaos internos formam a base para essa classificagao (Ta- 
belasle2). 1 

Epidemiologia 

ESJ 

E uma doenga rara e, no Brasil, nao ha dados epidemiologicos. 
Apenas 2 a 3% dos casos de ESJ ocorrem em pacientes com 
menos de 20 anos de idade. 4 Ocorre 3 vezes mais em meninas 
que em meninos com idade igual ou superior a 8 anos. Em 
criangas menores, nao ha diferenga entre os sexos. 2 

ELJ 

Tambem rara, mas 10 vezes mais frequente que a ESJ. Os pou- 
cos estudos sobre incidencia e prevalencia mostram uma taxa 
de 1:1 milhao. A forma linear e a forma predominante, compa- 
rada com a circunscrita, que, por sua vez, e a mais comum em 
adultos. Seis casos foram descritos em neonatos e foram de- 
nominados ELJ congenita, todos da forma linear, sendo 4 com 
lesoes em “golpe de sabre”. Em urn estudo retrospectivo multi- 
centrico com 750 criangas, o subtipo linear foi o mais comum 
(65%), seguido por morfeia em placa (26%), morfeia generali- 


Tabela 1 Classificagao da esclerodermia localizada 3 
Morfeia circunscrita (placa) 

Superficial - Uma ou mais “placas” redondas ou ovais 
circunscritas a epiderme e derme, frequentemente com 
pigmentagao alterada, com halo eritematoso (lesao em anel) 

Profunda - Enduragoes profundas redondas ou ovais envolvendo 
a pele alem do tecido subcutaneo, estendendo-se as fascias e ao 
musculo subjacente. Muitas vezes, o envolvimento primario e no 
tecido subcutaneo sem envolvimento da pele 

Morfeia generalizada 

Quatro ou mais placas > 3 cm que afetam pelo menos 2 
dermatomos dos 7 seguintes: cabega, pescogo, extremidade 
superior esquerda, extremidade superior direita, extremidade 
inferior direita, extremidade inferior esquerda, tronco anterior e 
tronco posterior. Podem ser confluentes 

Geralmente ocorre no tronco e nos membros 

Caracteristicas clinicas e histologicas similares a morfeia 
circunscrita 

Morfeia bolhosa 

Envolvimento bolhoso 

Pode ocorrer em outras formas de morfeia 

Morfeia linear 

E a forma mais frequente em criangas 


Tronco e membros - Enduragao linear que envolve a derme, o 
tecido celular subcutaneo, as vezes o musculo e o osso. As 
lesoes sao tipicamente assimetricas e orientadas ao longo do 
membro afetado. Esta associada com crescimento anormal do 
membro afetado 

Cabega - As lesoes lineares na face e no couro cabeludo 
recebem o nome de “golpe de sabre”. Algumas vezes envolvem 
o musculo e o osso subjacente 

Parry-Romberg ou atrofia progressiva hemifacial - Ha perda de 
tecido de urn lado da face, podendo envolver a derme, o tecido 
celular subcutaneo, o musculo e o osso. A pele e movel 

Morfeia panesclerotica 

Envolvimento circunferencial do(s) membro(s) afetando pele, 
tecido celular subcutaneo, musculo e osso. Pode envolver outras 
areas do corpo sem envolvimento de orgaos internos. E a forma 
menos comum em criangas e a mais debilitante, podendo 
ocasionar deformidades por alteragao do crescimento do 
membro afetado 

Morfeia mista 

E a combinagao de dois ou mais subtipos 

Condicoes associadas: li'quen escleroatrofico e atrofoderma de Pasini e Pierini 
podem coexistir com os subtipos, mas nao estao inclui'dos na classificagao. 
Fonte: Consenso de Padua, 2004 - reproduzido do Curr Opin Rheumatol, 
2006. 
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Tabela 2 Classificagao da esclerodermia sistemica 
Esclerodermia sistemica limitada 
Fenomeno de Raynaud ha varios anos 

Envolvimento da pele restrito a maos, face, pes e antebragos 
(distribuigao acral) 

Capilaroscopia tipica de esclerodermia com esvaziamento das 
algas capilares 

Incidencia de 10 a 15% de hipertensao pulmonar tardia, com ou 
sem calcinose na pele, doenga gastrointestinal, telangiectasias 
(sindrome CREST) ou doenga pulmonar intersticial 

Doenga renal e rara 

Anticorpo anticentromero em 50 a 60%, podendo ocorrer outros 
padroes em 5 a 10% (anti-ScI 70 e anti-PM/ScI) 

Esclerodermia sistemica difusa 


Fenomeno de Raynaud seguido do aparecimento em 1 ano de 
alteragoes na pele, como afilamento das falanges distais, com 
ulceragoes 

Envolvimento cutaneo acral e do tronco; atritos nos tendoes 

Capilaroscopia tipica com dilatagao no inicio, dilatagao e 
esvaziamento (fase ativa) e esvaziamento capilar (tardio) 

Presenga precoce de doenga renal, intersticial pulmonar, 
gastrointestinal difusa e miocardica 

Anticorpos anti-ScI 70 em 30%, anti-RNA polimerase I, II ou III 
(12 a 15%) 

Esclerodermia sem esclerodermia 


Apresentagao com fibrose pulmonar 

Nenhum envolvimento de pele 

Fenomeno de Raynaud pode estar presente 

Anticorpos podem estar presentes (anti-ScI 70, anticentromero, 
ou anti-RNA polimerase I, II ou III) 

Esclerodermia induzida pelo ambiente 

Geralmente, uma distribuigao difusa de esclerodermia da pele 
e uma historia de exposigao a um agente suspeito de causar a 
doenga 

Sindromes de sobreposigao (" overlap ”) 

Caracteristicas de esclerodermia coexistindo em outras 
doengas autoimunes 

Como lupus eritematoso, artrite idiopatica juvenil, 
dermatomiosite, sindrome de Sjogren e vasculites 

Pre-esclerodermia 


Fenomeno de Raynaud 

Alteragoes na capilaroscopia (iniciais ou ativas tipicas) e 
evidencia de isquemia digital 


Autoanticorpos anti-ScI 70, anticentromero, ou anti-RNA 
polimerase I, II ou III 


zada (7%) e profunda (2%). No entanto, 15% dos pacientes 
apresentavam caracteristicas de sobreposigao e foram defini- 
dos como sendo do subtipo misto. A idade media de apresen¬ 
tagao foi de 7,3 anos. 15 ' 7 

Etiologia e patogenese 

A causa da esclerodermia juvenil ainda e desconhecida, apesar 
do avango significativo no entendimento dos possiveis meca- 
nismos envolvidos. A patogenese envolve multiplas celulas do 
sistema imune adaptativo e inato, da vasculatura e do tecido 
conjuntivo. Os fibroblastos participam da patogenia fibrotica 


da ESJ, mas os fatores que determinam a ativagao inapropria- 
da ou os mecanismos de controle dessa ativagao ainda sao 
desconhecidos. 1 

ELJ 

Assim como na esclerodermia de adultos, varios agentes etio- 
logicos foram sugeridos como possiveis causadores da doenga, 
inclusive drogas, toxinas ambientais e trauma local. Entretan- 
to, nada foi efetivamente comprovado. As drogas associadas a 
uma reagao na pele do tipo esclerodermica sao bleomicina, er- 
gotamina, bromocriptina, pentazocina, carbidopa e vitamina 
K. Historia de trauma ja foi reportada em 3 a 13% dos pacien¬ 
tes com morfeia, mas a patogenese de como o trauma contri- 
buiria para o aparecimento da lesao ainda nao esta clara. 4 5 

A natureza autoimune da doenga e suportada por algumas 
observagoes. Ha uma incidencia aumentada de doengas au¬ 
toimunes em pacientes com ELJ, sendo as mais comuns a ti- 
reoidite de Hashimoto, o vitiligo, a doenga celiaca e o diabete 
tipo 1. Em um estudo, 12% dos pacientes tinham historia fami¬ 
liar positiva para doenga autoimune. 3 

A associagao com sindrome de Turner abriu novos horizon- 
tes quanto ao possivel papel do moisacismo do cromossomo X. 
Dois mecanismos envolvendo o cromossomo X poderiam des- 
regular a resposta imune. As celulas T autorreativas falhariam 
na tolerancia aos self antigenos codificados por um dos cro- 
mossomos X e nos tecidos-alvo; essas celulas autorreativas 
poderiam estimular as celulas B, expressando o antigeno X co- 
dificado no alvo, induzindo, portanto, uma resposta imune. 
Os genes X codificados tambem podem estar envolvidos na 
homeostasia do sistema imune, e a desregulagao pode afetar 
as celulas B e T. 

Autoanticorpos tambem sao encontrados na ELJ e em pa- 
rentes dos pacientes afetados. No entanto, parece que nao ha 
aumento no risco de acometimento em membros da familia. 
Estudos com antigenos leucocitarios humanos (HLA) com um 
grande numero de pacientes fornecera essa informagao. 

ESJ 

Sem duvida, alteragoes vasculares e imunologicas sao centrais 
na patogenese da doenga, porem, nao esta claro qual e o even- 
to inicial e como os mecanismos se desencadeiam para ampli- 
ficar e facilitar o desenvolvimento de fibrose da pele e dos or- 
gaos internos, sendo a vasculopatia a caracteristica da doenga, 
e o fenomeno de Raynaud e as ulceragoes digitais as suas ma- 
nifestagoes clinicas. 

Sabe-se que os 3 componentes envolvidos sao a ativagao 
imune, o dano endotelial (vascular) e a sintese excessiva de 
matriz extracelular com deposigao de um colageno estrutural- 
mente normal. 

As alteragoes endoteliais parecem preceder as outras carac¬ 
teristicas da ESJ, sendo a vasoconstrigao mediada por endote- 
linas, oxido nitrico (ou fator relaxante derivado do endotelio), 
fator constritor derivado do endotelio (EDCF), mediadores 
neurais, humorais e inflamatorios, hipoxia e estresse fisico. 

De 20 a 30% dos pacientes com ESJ possuem anticorpos 
anticelulas endoteliais, que sao capazes de aumentar a regula- 
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gao da expressao das moleculas de adesao induzindo a apop- 
tose dessas celulas. Os fatores geneticos parecem aumentar a 
suscetibilidade do desenvolvimento da ESJ, embora mais es- 
tudos ainda sejam necessarios para elucidagao. 

Os autoanticorpos especificos produzidos pela ativagao lin- 
focitaria ainda tern papel indeterminado. 28 

Quadro clinico 

ELJ 

A Tabela 1 detalha, dentro da classificagao, as caracteristicas 
clinicas dos diferentes subtipos. A morfeia em placas (Figu- 
ra 1) e a forma mais benigna e ocorre mais frequentemente no 
tronco, e menos nos membros. As placas passam pelos se- 
guintes estagios: fase inflamatoria eritematosa inicial, fase es- 
clerotica de enduragao com inflamagao e fase de atrofia da 
derme com amolecimento associada a hipo ou hiperpigmen- 
tagao. Essas lesoes costumam se resolver em 3 a 5 anos, embo¬ 
ra urn fragmento possa permanecer. Algumas vezes, anos de- 
pois, outras lesoes podem aparecer. 

Outras formas 

Morfeia gutata (Figura 2): menos comum. As lesoes sao multi- 
plas, pequenas (2 a 10 mm de diametro), hipopigmentadas e 
ha tambem papulas pigmentadas, com urn minimo de escle- 



Figura 1 Morfeia em placas. 



Figura 2 Morfeia gutata. 


rodermia. A epiderme e fina e atrofica, lembrando liquen es- 
cleroatrofico. 

Queloide morfeia (Figura 3): tambem chamada morfeia no¬ 
dular, e rara e caracteriza-se por placas que lembram cicatrizes 
pos-traumaticas. Podem ser unicas ou multiplas e extensas. 

Morfeia generalizada (Figura 4): quatro ou mais placas 
maiores que 3 cm sao confluentes ou cobrem mais que tres 
areas anatomicas. Podem ser extensas causando desfiguragao, 
contraturas e ulceragoes. 

Forma linear: e a forma mais frequente em criangas. Endu¬ 
ragao linear que envolve a derme, o tecido celular subcutaneo, 
as vezes o musculo e o osso. As lesoes sao tipicamente assime- 
tricas e orientadas ao longo do membro afetado. Esta associa¬ 
da com crescimento anormal do membro e outras complica- 
goes, como atrofia muscular, lesao no periosteo, osso e, 
ocasionalmente, na sinovia (Figura 5). 

Lesoes em golpe de sabre (Figura 6): anormalidades vascu- 
lares cerebrais podem ser encontradas, assim como lesoes em 



Figura 3 Morfeia queloide. 



Figura 4 Morfeia generalizada. 
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Figura 5 Forma linear em membro inferior direito. 



Figura 6 Lesao em golpe de sabre. 


olho, ate mesmo alteragoes de dentigao, refletindo uma exten- 
sao do processo ao cerebro e a orbita. As manifestagoes neuro- 
logicas nesses pacientes sao convulsoes, cefaleia e paralisia fa¬ 
cial. Parry-Romberg (Figura 7) parece ser o espectro mais 
grave da lesao em golpe de sabre, mas essa nomenclatura ain- 
da e controversa. 

Manifestagoes extracutaneas da ELJ 

Urn quarto das criangas com ELJ podem desenvolver uma ou 

mais manifestagoes extra-articulares durante o curso da doenga. 

A artrite e a mais frequente das manifestagoes extracuta¬ 
neas (Tabela 3) e e encontrada na forma linear. Muitas vezes, 
a articulagao envolvida nao tern relagao com o sitio da lesao. 
Essas criangas costumam apresentar o fator reumatoide posi- 
tivo, a velocidade de hemossedimentagao (VHS) elevada e a 
presenga de autoanticorpos. 

Os achados neurologicos nas lesoes de face sao epilepsia, 
cefaleia e poucos casos de alteragao no comportamento. Acha¬ 
dos na ressonancia magnetica (RM) como calcificagoes, alte¬ 
ragao da substancia branca, malformagoes vasculares e altera¬ 
goes consistentes com vasculite foram descritas. 

Achados oculares encontrados tambem nas lesoes de face 
foram anormalidades das palpebras, uveite, episclerite, altera¬ 
goes de refragao, estrabismo paralitico e pseudopapiledema. 



Figura 7 Sindrome de Parry-Romberg. 


Tabela 3 Manifestagoes extracutaneas da ELJ 


Artrite 

19% 

Achados neurologicos 

4% 

Fenomeno de Raynaud 

3% 

Alteragoes oculares 

3% 

Achados vasculares: exantema ou trombose 
venosa profunda 

2% 

Doenga gastrointestinal 

2% 

Doenga pulmonar restritiva 

1% 


Anormalidades motoras do esofago com refluxo foram des¬ 
critas em adultos e em criangas. 

Urn estudo com 14 criangas encontrou 8 com alteragoes 
esofagicas, 7 delas com pHmetrias anormais e 5 com compro- 
vagao endoscopica. 

Achados pulmonares com alteragoes restritivas ocorreram 
em criangas com lesoes circunscritas, e nao difusa, assim 
como nenhum outro envolvimento de orgao ou alteragao de 
capilaroscopia. 

ESJ 

E a forma mais rara na infancia, sendo subdivida em difusa e 
limitada. A forma difusa e mais comum, correspondendo a 
9,2% das sindromes esclerodermicas juvenis. 

Seu inicio e insidioso, e normalmente o intervalo entre o 
aparecimento da doenga e seu diagnostic e muito prolonga- 
do. Depois do inicio, o curso da doenga pode apresentar perio- 
dos de doenga ativa e inativa. 

A maioria das criangas apresenta alteragao na pele das 
maos e da face, com espessamento, progressivo endurecimen- 
to e afilamento seguido de atrofia e com a presenga fenomeno 
de Raynaud. Outras queixas incluem artralgia, fraqueza mus¬ 
cular, calcinose, disfagia e dispneia. A alteragao cutanea mani- 
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festa-se por edema das maos, assintomatico, limitando apenas 
os movimentos dos dedos sem deixar cacifo. Chama-se de fase 
inicial ou edematosa. Pode persistir por semanas ou meses. 

Em seguida, vem a fase fibrotica, com perda da elasticidade, 
endurecimento e aderencia ao tecido subcutaneo nos dedos 
das maos, pernas, antebragos e face, com alteragao de pig- 
mentagao. Nas maos, recebe o nome de esclerodactilia, po- 
dendo haver reabsorgao das falanges distais (Figura 8), ulce- 
ras cutaneas isquemicas ou traumaticas de dificil cicatrizagao. 

A face adquire urn aspecto caracteristico, sem pregas, nariz 
afilado, olhos amendoados e dificuldade em abrir e fechar a 
boca (Figura 9). 

1. Telangiectasias (Figura 10): sao pequenas dilatagoes vascula- 
res de vasos da pele e de membranas mucosas, vistas como 
pequenas maculas. Ocorre na forma limitada. As alteragoes 
ungueais podem ser vistas a olho nu ou com oftalmoscopio, 
com capilares rarefeitos e com algas tortuosas e dilatadas. 

2. Calcinose: sao depositos subcutaneos de sais de calcio, locali- 
zados principalmente nas superficies extensoras das articula- 
goes. Variam de pequenas a extensas areas, causando limita- 
gao de movimento articular (Figura 11). 



Figura 8 Reabsorgao das falanges distais. 



Figura 9 Facies esclerodermica. 


3. Poliartrite simetrica de pequenas articulagoes: ocorre em me- 
tade dos casos, lembrando a artrite idiopatica juvenil (Figu¬ 
ra 12). Alteragoes tendinosas sao percebidas como ruidos au- 
diveis com urn estetoscopio ou palpando-se como se fosse 
urn atrito parecido com o ranger de couro. Dor e fraqueza 
muscular podem ocorrer em 20 a 40% dos casos, as vezes 
com miopatia inflamatoria. 

4. Tubo digestivo: o esofago e envolvido em seus 2/3 distais, 
com dilatagao e redugao da peristalse resultando em queixa 
de disfagia e dispepsia, pela incontinencia do esfincter (reflu- 
xo gastrico). A anamnese deve ser dirigida, pois raramente as 
criangas se queixam. 



Figura 10 Telangiectasia em palpebra. Nota-se tambem o 
nariz afilado e a falta de pregas na face. 



Figura 11 Calcinose em cotovelo. 


Figura 12 Poliartrite das interfalangicas proximais. Note 
que o fechamento das maos e incompleto. 
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5. Pulmao: o envolvimento pulmonar pode variar de assintoma- 
tico (doenga parenquimatosa) ate dispneia ou tosse seca. E 
uma das causas de obito na doenga. Hipertensao arterial pul¬ 
monar e o quadro mais grave e pode resultar da fibrose pul¬ 
monar ou ser uma entidade independente, levando a urn pior 
prognostico. 

6. Coragao: embora o envolvimento seja raro, e causa de morbi- 
dade nas criangas. A fibrose cardiaca pode levar a defeitos de 
condugao, arritmias e disfungao ventricular. Derrame pericar- 
dico leve pode ocorrer. 

7. Rim: a prevalencia da crise renal em crianga e descrita em 0,7 
a 4% dos casos. Em uma serie com 153 casos, 10% tiveram cri¬ 
se renal (proteinuria, hematuria e falencia progressiva). 2 ’ 9 ’ 10 

Diagnostico 

A forma localizada da esclerodermia costuma ser facil de se re- 
conhecer clinicamente, e uma biopsia pode confirmar o diag¬ 
nostic, mas, muitas vezes, e desnecessaria. Os achados his¬ 
tologies caracteristicos incluem atrofia de apendices 
dermicos, achatamento dos septos fibrosos e espessamento, 
condensagao e homogeneizagao do colageno dermico. Alem 
disso, observa-se infiltrado intersticial e perivascular linfociti- 
co precocemente detectado na derme e nos septos fibrosos, 
que se tornam espessados. Esses achados podem ser vistos 
em outras doengas do tecido conjuntivo. Na forma sistemica, 
a microvasculatura dos orgaos internos, inclusive coragao, 
pulmao, trato gastrointestnal e rins, podem apresentar altera- 
goes semelhantes. 1 

A investigagao laboratorial de pacientes com esclerodermia 
localizada costuma ser totalmente normal, contudo, elevagao 
discreta da VHS e da contagem de leucocitos e eosinofilos 
pode ser observada. Alguns pacientes apresentam fator reu- 
matoide positivo e/ou presenga de anticorpos antinucleares. 
Nao ha anticorpos especificos que identifiquem pacientes com 
morfeia, esclerodermia linear ou esclerodermia associada a 
implantes de silicone, porem autoanticorpos anti-histonas HI 
e H3 foram os principais antigenos em formas localizadas de 
esclerodermia demonstrados por ELISA e Western-Blot. 8 

A ELJ tern, em geral, curso benigno com estacionamento 
da progressao das lesoes apos alguns anos. As sequelas costu- 
mam limitar-se aos problemas esteticos (atrofias e discro- 
mias) e as dificuldades de cicatrizagao das areas acometidas. 

De acordo com o antigo criterio de classificagao do Colegio 
Americano de Reumatologia (ACR) para adultos, o diagnosti- 
co de esclerodermia sistemica (ES) difusa baseia-se na pre¬ 
senga de urn criterio maior (esclerodermia bilateral simetrica 
proximal as articulagoes metacarpofalangicas e metatarsofa- 
langicas) ou dois criterios menores (esclerodactilia, ulcera- 
goes de polpas digitais e fibrose pulmonar intersticial). 

0 fenomeno de Raynaud e o sinal clinico inicial da maioria 
dos pacientes portadores de ESJ, traduzindo a endarterite da 
microcirculagao. Resulta de urn espasmo arterial e pode ocor¬ 
rer meses ou muitos anos antes do inicio da esclerodermia. 
Esse fenomeno e raro na crianga pequena, comum em adoles- 
centes e pode ocorrer em 1 a 4% da populagao. Queixas de pa- 
restesias em extremidades sao frequentes nesses casos. 0 lei- 


to vascular reduz-se progressivamente em virtude do 
espessamento da camada intima, do tipo proliferativo, levan¬ 
do a urn quadro isquemico cronico. Embora a alteragao vascu¬ 
lar parega ser o evento patologico inicial, o envolvimento da 
pele e do tecido celular subcutaneo e o que chama a atengao 
para o diagnostic. A capilaroscopia, metodo que detecta as 
alteragoes microvasculares do leito ungueal, os testes sorolo- 
gicos autoimunes e a deteegao precoce do fenomeno de Ray¬ 
naud tern auxiliado o clinico em urn diagnostic mais precoce. 
Em 2007, urn comite internacional desenvolveu urn criterio de 
classificagao para a ESJ. 9 De acordo com esse criterio, uma 
crianga com menos de 16 anos de idade e classificada como 
portadora de ES difusa se tiver o criterio maior e pelo menos 
dois dos 20 criterios menores listados na Tabela 4. 

Para quantificagao do acometimento cutaneo, varios meto- 
dos ja foram tentados (ultrassonografia da pele, fotocopia das 
impressoes digitais, medida da hipoxia cutanea), mas foi Rod- 
nan quern introduziu pela primeira vez urn metodo semiquan- 
titativo para a determinagao da extensao e da gravidade do en¬ 
volvimento cutaneo da ES. 0 escore cutaneo original consistia 
da avaliagao de 26 areas da superficie do corpo e, posterior- 
mente, foi simplificado com a diminuigao do numero de areas 
para 17, 11 com uma escala de graduagao de 0 a 3 em relagao ao 
endurecimento cutaneo, sendo o grau 0 a pele normal e grau 3 
a pele inelastica. Esses escores vem sendo utilizados nos dife- 
rentes centros a fim de acompanhar a historia natural da 
doenga e a resposta ao tratamento. Os locais de avaliagao sao: 


Tabela 4 Criterios preliminares diagnosticos para a ESJ 9 
Criterio maior 


Esclerodermia/enduragao da pele das interfalangicas proximais 

Criterios menores 

Pele 

Esclerodactilia 

Vascular 

Fenomeno de Raynaud 

Anormalidades capilaroscopicas 

Ulceras digitais 

Gastrointestinal 

Disfagia 

Refluxo gastroesofagico 

Renal 

Crise renal 

Cardiaco 

Aparecimento de hipertensao pulmonar 
Arritmias 

Insuficiencia cardiaca 

Respiratorio 

Fibrose pulmonar (TC/radiografia) 
Hipertensao pulmonar 

Alterapoes nas provas de funpao 
pulmonar 

Musculoesqueletico 

Artrite 

Miosite 

Atrito em friegao de tendoes 

Neurologico 

Neuropatia 

Sindrome do tunel do carpo 

Sorologia 

Anticorpos antinucleares 

Autoanticorpos seletivos para 
esclerodermia: anticentromero, 
antitopoisomerase 1, antifibrilarina, 
anti-PM-ScI, antifibrilarina ou anti-RNA 
polimerase 1 ou III 


TC: tomografia computadorizada. 
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face, torax anterior, abdome, bragos, antebragos, dorso, dedos 
das maos, coxas, pernas e dorso dos pes. 

A avaliagao laboratorial nao auxilia o diagnostico da ES, 
mas e util no seguimento clinico e no acompanhamento das 
complicagoes. 0 hemograma revela anemia discreta e, rara- 
mente, leucopenia. As provas de atividade inflamatoria (PAI) 
podem estar alteradas indicando atividade da doenga. 0 fator 
antinuclear (FAN) pode estar positivo em ate 98% dos pacien- 
tes, revelando padrao nucleolar, pontilhado ou homogeneo a 
imunofluorescencia. Com o auxilio de modernas tecnicas 
imunologicas, e possivel detectar autoanticorpos em mais de 
95% dos pacientes portadores de ES. Por razoes desconheci- 
das, o nucleolo parece ter urn papel importante na resposta 
imune da esclerodermia, porque todos os principals autoanti- 
genos da doenga, mesmo as proteinas associadas ao centro- 
mero, estao tambem associados ao nucleolo. 

Anticorpo antitopoisomerase 1 (ou anti-Scl 70) esta geral- 
mente associado com a esclerodermia sistemica difusa. Alem 
de apresentarem esclerodermia generalizada, os pacientes 
apresentam manifestagoes organicas precoces, como crise re¬ 
nal, doenga pulmonar intersticial e envolvimento intestinal. 
Os anticorpos antitopoisomerase 1 podem surgir em pacientes 
com fenomeno de Raynaud antes do desenvolvimento da ES, 
constituindo uma pista para o clinico no diagnostico precoce. 
Os titulos tendem a permanecer estaveis. 

Anticorpos anticentromero sao encontrados quase exclusi- 
vamente no soro de pacientes com a forma limitada da ES, 
classicamente apresentando urn curso mais benigno e protrai- 
do. Uma associagao clinica descrita e a presenga do anticorpo 
anticentromero com artralgias, fenomeno de Raynaud, telan- 
giectasias, envolvimento pulmonar e uma idade mais precoce 
de inicio da doenga. Foi demonstrada uma associagao entre o 
anticorpo anticentromero e o HLA DR 1. 

0 anticorpo PM-Scl tern a caracteristica de padrao nucleolar 
de fluorescencia homogenea. Ocorre especialmente nas formas 
de superposigao da esclerodermia com a dermatomiosite, mas 
tambem pode surgir na polimiosite ou na esclerodermia isola- 
damente. 0 antigeno esta localizado no componente granular 
do nucleolo. Calcinose, fenomeno de Raynaud e artrite sao fre- 
quentemente observados no grupo de pacientes com anti-PM- 
-Scl. Nenhum componente visceral grave foi observado, confe- 
rindo a esses anticorpos uma significance prognostica. 

Quanto ao anticorpo antifibrilarina (U3-sn RNP), a deno- 
minagao fibrilarina surgiu da localizagao do antigeno no com¬ 
ponente fibrilar denso do nucleolo na microscopia eletronica. 
Os anticorpos anti-U3-sn RNP foram detectados somente em 
pacientes com esclerodermia e sao mais frequentes em mu- 
lheres jovens com ES e com baixa frequence de envolvimento 
articular. Os anticorpos antifibrilarina sao raramente vistos 
em outras doengas. 

Os anticorpos TH/TO estao presentes em 10 a 19% dos pa¬ 
cientes com esclerodermia limitada, em 11% dos pacientes 
com ES difusa e em 3% dos individuos com fenomeno de Ray¬ 
naud primario. A descrigao original de TH foi em associagao 
com o anticorpo anti-SS-A/Ro em paciente portador de LES. 


Os anticorpos anti-DNA polimerase (I, II, III) tendem a 
ocorrer juntos no mesmo paciente, parecem ser bastante es- 
pecificos para a esclerodermia e geralmente identificam o pa¬ 
ciente com esclerodermia difusa. Ha uma alta prevalence de 
acometimento de orgaos internos, principalmente coragao e 
rins, e uma baixa taxa de sobrevida (media de 5 anos). 

Os anticorpos anti-KU (p70/p80) sao considerados marca- 
dores da smdrome de superposigao PM/ESC em pacientes ja- 
poneses com sensibilidade de 26% e especificidade de 99%. 8 

Capilaroscopia periungueal 

A capilaroscopia periungueal e urn metodo valioso que de- 
monstra as alteragoes da microcirculagao por meio da obser- 
vagao microscopica dos capilares do leito ungueal, ao longo do 
seu maior eixo. As alteragoes da esclerodermia incluem ecta¬ 
sia e tortuosidade das algas capilares individuals entremeadas 
por areas de diminuigao ou desaparecimento das algas capila¬ 
res. A presenga de capilares em arbusto ou ramificados e urn 
achado importante dentro do padrao esclerodermico. Essas 
formagoes capilares sao descritas como uma tentativa de neo- 
formagao, sendo mais frequentemente encontradas proximo 
as areas de baixa densidade capilar. A capilaroscopia pode ser 
utilizada como auxilio diagnostico de pacientes portadores de 
esclerodermia. 

Tratamento 

Nao existe ainda proposta de consenso para o tratamento da 
esclerodermia, seja em suas formas localizadas, seja nas for¬ 
mas sistemicas. 

Nas formas localizadas, varias medicagoes podem ser utili- 
zadas, porem nenhuma foi adequadamente avaliada por estu- 
do placebo-controlado. A opgao terapeutica mais utilizada 
atualmente e o metotrexato 0,5 a 1 mg/kg em dose unica se- 
manal, associado aos corticosteroides nos casos de atividade 
de doenga mais intensa. A fototerapia com luz ultravioleta, 
com ou sem associagao com psoraleno, mostrou eficacia em 
alguns estudos na melhora da espessura da pele. 

A orientagao fisioterapica esta indicada, sobretudo para 
prevenir deformidades nos pacientes com comprometimento 
articular e/ou periarticular. 

A conduta terapeutica na forma sistemica da esclerodermia 
deve incluir medidas gerais como: alimentagao proteico-calo- 
rica adequada, orientagoes quanto aos cuidados com a pele, 
evitar substancias irritantes sobre a pele, uso de cremes lubri- 
ficantes varias vezes ao dia, protegao contra o frio e protegao 
das ulceras cutaneas para evitar infecgoes secundarias. A hi- 
dratagao e a fotoprotegao da pele devem ser incentivadas. 

A terapia medicamentosa sera direcionada de acordo com a 
manifestagao clinica que o paciente apresenta. Em geral, as 
drogas visam a controlar o acometimento vascular com uso de 
vasodilatadores como a nifedipina, nos pacientes com feno¬ 
meno de Raynaud. 0 uso de imunossupressores pode ocorrer 
em situagoes especificas, como no acometimento pulmonar. 
Os corticosteroides devem ser evitados, pelo aumento do risco 
de provocar crise renal esclerodermica. 
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Curso e prognostico 

0 prognostico da doenga localizada (mais comum nas crian- 
gas) tern curso benigno, mas pode recidivar e, por vezes, evo- 
luir com lesoes muito deformantes e incapacitantes. A expan- 
sao das lesoes antigas, o aumento da temperatura local, o 
aparecimento de halo de hiperemia e de novas lesoes ajudam 
a sinalizar a presenga de atividade de doenga. A ELJ pode coe¬ 
xists com outras doengas, como artrite idiopatica juvenil, LES 
e sindrome de Sjogren. 3 

Quanto a forma sistemica, acredita-se que o prognostico 
seja igual ou pior do que no adulto. As causas de morte mais 
comuns sao as complicagoes cardiopulmonares. Apesar da 
alta mortalidade da crise renal esclerodermica, ela tern se tor¬ 
nado menos frequente, pela melhoria das medidas terapeuti- 
cas para o controle da hipertensao arterial e pulmonar, a partir 
da utilizagao de drogas com atuagao alvo-especificas. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer as formas mais frequentes de 
esclerodermia na infancia. 

• Reconhecer as formas de esclerodermia localizada 
juvenil, que sao as mais frequentes na crianqa. 

• Conhecer as formas de comprometimento sistemico na 
esclerodermia sistemica juvenil. 

• Solicitar exames subsidiaries para distinguir os varios 
tipos de apresentapao da doenpa na infancia. 
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CAPITULO 6 


VASCULITES 


Margarida de Fatima Fernandes Carvalho 


Introdugao 

As vasculites sao doengas sistemicas caracterizadas por infla- 
magao e necrose de vasos de qualquer calibre, levando a espes- 
samento, estenose e dilatagao com consequente lesao tecidual. 

0 tamanho dos vasos afetados, a extensao da lesao vascu¬ 
lar e a patologia subjacente determinam o fenotipo da doenga 
e sua gravidade. Pode ser primaria ou secundaria, quando as- 
sociada a outras doengas (colagenoses, infecgoes, neoplasias) 
e uso de medicamentos. 

0 diagnostic diferencial das vasculites e feito com varias 
condigoes clmicas, principalmente aquelas com envolvimento 
de multiplos orgaos e sistemas. 

A terapia e o prognostic dependem da extensao e da gravi¬ 
dade do comprometimento de orgaos vitais e da progressao da 
doenga. 

Por acometer vasos de diversos tamanhos, esse grupo de 
doengas apresenta-se com grande diversidade de manifesta- 
goes clmicas, laboratoriais, histologicas e de imagem. 

Achados clinics inespecrficos e alteragoes laboratoriais 
(Tabelas 1 e 2) podem sugerir o diagnostic de vasculite, dife- 
renciando-as de outras condigoes inflamatorias, como infec¬ 
goes, outras doengas reumaticas e neoplasias. 

Tabela 1 Achados ch'nicos das vasculites na infancia e na 
adolescencia 

Febre, emagrecimento, fadiga, adinamia 

Lesoes cutaneas: purpura palpavel, urticaria fixa, necrose, livedo 
reticular, ulceras, petequias, nodulos 

Sinais neurologicos: cefaleia, lesoes focais do SNC, neurite 
periferica 

Artrite, artralgia, mialgia, miosite, serosites 

Hipertensao arterial, hematuria, insuficiencia renal, diminuigao/ 
diferenga de pulso 

Infiltrados e/ou hemorragias pulmonares, lesoes de septo nasal 

Isquemia miocardica, arritmias 

Enterorragia 


Neste caprtulo, serao abordados os tipos mais frequentes 
de vasculites na infancia, suas manifestagoes clmicas, seus 
diagnostics e as terapeuticas adequadas. 


Tabela 2 Exames laboratoriais nas vasculites da infancia 


Exame 

Comentarios 

Hemograma 

Anemia normocitica ou hipocromica 
Leucocitose, eosinofilia 

Trombocitose: ocorre com aumento 
das provas de fase aguda (velocidade 
de hemossedimentagao e proteina C 
reativa) 

Provas de 
fase aguda 
(velocidade de 
hemossedimentagao 
e proteina C reativa) 

Elevadas na doenga de Kawasaki e de 
Takayasu 

Normais na purpura de Henoch- 
-Schonlein 

Anticorpo antinucleo 
(FAN) 

Lupus eritematoso sistemico 
(LES), polisserosite, leucopenia, 
trombocitopenia, glomerulonefrite, 
sangramento pulmonar 

Quando negativo, praticamente afasta a 
hipotese de LES 

Fator VIII (von 
Willebrand) 

Elevado 

Crioglobulinas 

Elevadas 

Enzimas hepaticas 
(ALT e AST) 

Niveis elevados na doenga hepatica, 
miosite, hemolise ou necrose do 
miocardio 

ANCA 

Presente nas vasculites granulomatosas 
ou poliangeite microscopica 

Hemoculturas 

Em criangas com febre e doengas 
debilitantes 

AAF/TTPA/TVVR 

Solicitar em casos inexplicaveis de 
trombose venosa ou arterial, ou 
trombocitopenia 

Avaliagao da fungao 
renal 

Em todos os pacientes, para avaliar a 
presenga de glomerulonefrite (hematuria, 
cilindros hematicos/hialinos em 
sedimento urinario fresco); hipertensao e 
elevagao das provas de fungao renal 

Sorologia: hepatites 
BeC 

Elevagao de transaminases ou fosfatase 
alcalina hepatica 
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Abordagem da crianga com suspeita de 
vasculite 

0 diagnostico de vasculite e um desafio para o pediatra e de- 
pende da obtengao de historia detalhada do paciente e da rea- 
lizagao de exame fisico minucioso, com foco no envolvimento 
de orgaos e tecidos. 

Na anamnese, deve-se questionar sobre exposigoes a infec- 
goes recentes e a drogas, alem de se obter detalhada historia 
familiar. No exame fisico, e obrigatoria a palpagao dos pulsos, 
a ausculta arterial (carotidas, axilares, aorta, renal e vasos ilia- 
cos) e a medida da pressao arterial nos quatro membros. Na 
pele, observar a presenga de livedo reticular, nodulos doloro- 
sos, purpura e ulceragoes. Fundoscopia ocular e capilarosco- 
pia periungueal tambem sao uteis para visualizar anormalida- 
des de pequenos vasos. 

Exames laboratoriais devem ser solicitados em todas as 
criangas com suspeita de vasculite: hemograma completo, 
reagentes de fase aguda (velocidade de hemossedimentagao - 
VHS - e proteina C reativa - PCR), enzimas hepaticas, provas 
de fungao renal (ureia e creatinina) e analise quantitativa e 
qualitativa da urina (fundamentais para o diagnostico de glo- 
merulonefrite, que pode ser assintomatica). 

Testes para detecgao de anticorpos especificos, como anti- 
corpos antinucleares (AAN ou FAN) e anticorpos anticitoplas- 
ma de neutrofilos (ANCA) e dosagem de complementos tam¬ 
bem podem ser solicitados e sao uteis no diagnostico de 
envolvimento de vasos de medio e grande calibres. 0 padrao- 
-ouro para o diagnostico e a biopsia do tecido comprometido. 

Epidemiologia e patogenese 

Os mecanismos fisiopatologicos implicados na etiopatogene- 
se das vasculites sistemicas ainda sao pouco conhecidos. A in¬ 
cidence anual de vasculite primaria e de 23/100.000 em 
criangas e adolescentes, segundo estudos internacionais. 

As vasculites primarias correspondem a 10% de todas as 
condigoes avaliadas em reumatologia pediatrica. Destas, a 
purpura de Henoch-Schonlein (PHS) e a doenga de Kawasaki 
(DK) sao as mais frequentes, respondendo por 49% e 23% de 
todas as vasculites na infancia, respectivamente. 

A doenga de Kawasaki e mais comum em criangas asiaticas 
do que em outras etnias, indicando que a genetica e o meio 
ambiente podem desempenhar papel importante na susceti- 
bilidade a determinadas doengas. Entre outras teorias de pa¬ 
togenese estao a disfungao das celulas T e fatores humorais, 
como nas vasculites associadas ao ANCA, e formagao anoma- 
la de complexos imunes, como na PHS. Infecgoes previas, 
particularmente as estreptococicas, tern sido implicadas na 
patogenia de algumas vasculites como PHS, granulomatose 
com poliangefte (GPA) e poliarterite nodosa (PAN). 

Classificagao 

A classificagao atualmente utilizada em pediatria baseia-se no 
calibre dos vasos afetados, no envolvimento de orgaos, na pre¬ 
senga ou ausencia de inflamagao granulomatosa e na deposi- 
gao de imunocomplexos (Tabela 3). 


Tabela 3 Classificagao das vasculites na infancia e na 
adolescencia 

Vasculite predominantemente de vasos de grande calibre 

• Arterite de Takayasu 

Vasculite predominantemente de vasos de medio calibre 

• Poliarterite nodosa da infancia 

• Poliarterite cutanea 

• Doenga de Kawasaki 

• Vasculite primaria do SNC 

Vasculites predominantemente de pequenos vasos 

• Granulomatosa 

- Granulomatose de Wegener 

- Sindrome de Churg-Strauss 

• Nao granulomatosa 

- Poliangefte microscopica 

- Purpura de Henoch-Schonlein 

• Vasculite leucocitoclastica cutanea isolada 

• Vasculite urticariforme associada a diminuigao do 
complemento 

Vasculite primaria do SNC 

Outras vasculites 

- Doenga de Behget 

- Vasculite secundaria a infecgao 

- Vasculite associada a doengas do tecido conjuntivo 

• Vasculite isolada do SNC 

• Sindrome de Cogan 

• Nao classificada 


Diagnostico e tratamento 

Os sintomas de apresentagao variam amplamente, dependen- 
do do tamanho e da localizagao dos vasos envolvidos. Febre, 
mal-estar, dor difusa e alteragao de exames laboratoriais po¬ 
dem ser as unicas condigoes iniciais. Outras manifestagoes, 
como purpura, envolvimento de orgaos ou a detecgao de anti¬ 
corpos, como o ANCA, podem ser indicativos de vasculite. 

As vasculites sao doengas com alto indice de morbimortali- 
dade, necessitam de terapia anti-inflamatoria e imunossu- 
pressora e seu diagnostico deve ser feito com a maior agilidade 
e certeza possivel. A coexistencia de outras doengas, como in¬ 
fecgoes, pode atrapalhar o raciocinio clinico e confundir, por 
exemplo, com “recafdas” da doenga, agravando ainda mais o 
prognostico. 

0 diagnostico definitivo muitas vezes requer biopsia, as ve- 
zes de multiplos locais, arteriografia, angiorressonancia ou an- 
giotomografia. 

0 tratamento baseia-se na indugao da remissao, seguida da 
manutengao dessa remissao. 0 inicio do tratamento pode ser 
feito com corticosteroides, preferencialmente associados a 
outro imunossupressor potente, como a ciclofosfamida, para 
induzir a remissao e poupar o uso de corticosteroide em me¬ 
dio e longo prazos. 
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Apos 3 a 6 meses, o ideal e que a ciclofosfamida seja substi- 
tuida por um agente com perfil de seguranga melhor (azatio- 
prina). Nos ultimos anos, drogas biologicas como o rituxima- 
be e os inibidores de fator de necrose tumoral tern sido 
utilizados como alternativa a ciclofosfamida em alguns tipos 
de vasculite. 

Vasculites de vasos de pequeno calibre 

E a vasculite mais frequente da crianga e do adolescente, afe- 
tando ambos os sexos. Pode ser idiopatica ou secundaria a in- 
fecgoes virais (hepatite B ou C), bacterianas (endocardite bac- 
teriana, blenorragia, riquetsiose), doengas autoimunes (lupus 
eritematoso sistemico - LES, doenga de Behget e artrite idio¬ 
patica juvenil), malignidade (hematologicas, linfoides e de or- 
gaos solidos) e alergias a medicamentos. 

As lesoes purpuricas, palpaveis, em grupos, de distribuigao 
gravitacional (de cintura pelvica ate os pes), podem estar ou 
nao associadas a edema significativo (Figuras 1 a 3). 

Alem do quadro cutaneo, pode ocorrer envolvimento visce¬ 
ral, com hemorragia pulmonar, isquemia ou hemorragia intes¬ 
tinal e glomerulonefrite. 



Figura 1 Lesoes purpuricas palpaveis em crianga com PHS. 



Figura 2 Edema subcutaneo e artrite em crianga com PHS. 


Subgrupos clinicos 
Ange/'te leucocitoclastica cutanea 
0 edema hemorragico agudo da infancia ou srndrome de Fin- 
kelstein-Seidlmayer acomete criangas ate 2 anos de idade e 
esta associada ao uso de medicamentos. 0 estado geral e bom, 
a doenga limita-se a pele, com lesoes purpuricas no mesmo es- 
tagio evolutivo, equimoses e, ocasionalmente, acompanhada 
de artralgias e edema de membros, orelhas e face. A remissao 
e espontanea, ocorrendo em ate 3 semanas. Quando necessa- 
rio, o tratamento e feito com anti-inflamatorios nao hormo- 
nais (AINH). 

Purpura de Henoch-Schonlein 
E a vasculite mais frequente em pediatria, com incidencia 
anual de 20/100.000 e com pico de idade de inrcio entre 4 e 6 
anos. Mais comum em caucasianos e em meninos (2:1). E me- 
diada por deposigao de imunoglobulina A. 

Seu diagnostico e essencialmente clrnico, com criterios es- 
tabelecidos e validados para criangas (Tabela 4). 

Caracteriza-se por 4 manifestagoes clrnicas principais em 
pacientes menores de 17 anos: 

• purpura palpavel (criterio obrigatorio); 

• artrite ou artralgia (em qualquer articulagao); 

• doenga gastrointestinal (dor abdominal, vomitos, sangra- 
mento, intussuscepgao); 

• envolvimento renal (hematuria e/ou proteinuria). 



Figura 3 Edema subcutaneo e artrite em crianga com PHS. 


Tabela 4 Criterios diagnosticos da Purpura de Henoch- 
Schonlein 

Purpura palpavel (criterio mandatorio) na presenga de pelo 
menos um dos seguintes: 


1. Dor abdominal difusa 

2. 

Qualquer biopsia mostrando predominio de deposito de IgA 

3. 

Artrite (aguda, em qualquer articulagao) ou artralgia 

4. 

Envolvimento renal (hematuria e/ou proteinuria) 


Fonte: Ozen et al (EULAR/PReS), 2010 
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Pode ser primaria ou desencadeada por infecgoes virais, bac- 
terianas (sobretudo por estreptococo beta-hemolitico do gru- 
po A), alimentos, vacinas, medicamentos e picadas de insetos. 

As lesoes purpuricas sao simetricas, tern distribuigao gravi- 
tacional, em cintura pelvica e membros inferiores, podendo 
ocorrer em outras areas, como face e orelhas. As lesoes variam 
de pequenas petequias ate extensas areas de equimoses e ul- 
ceragoes. Em criangas menores de 4 anos de idade, edema 
subcutaneo do dorso de maos e pes, cabega e regiao escrotal 
podem ocorrer nas fases iniciais da doenga (Figura 4). 

A artralgia ou a artrite aguda, geralmente incapacitante, 
aditiva, de grandes articulagoes como joelhos e tornozelos, 
sao comuns (ver Figuras 2 e 3). Pode preceder o aparecimento 
do rash em 1 ou 2 dias, durando, no maximo, 1 semana, sem 
deixar sequelas. 

Manifestagoes gastrointestinais sao frequentes. Dor em co- 
lica (que pode preceder outras manifestagoes da doenga), 
nauseas, vomitos, hematemese, enterorragia e melena estao 
presentes na maioria das criangas nos primeiros 30 dias apos 
o inicio das lesoes cutaneas. Intussuscepgao pode ocorrer, 
mesmo sem qualquer outro sintoma da doenga. 

A doenga renal pode estar presente na fase inicial, com ma¬ 
nifestagoes variando de hematuria microscopica e leve protei¬ 
nuria ate sindrome nefrotica, sindrome nefritica, hipertensao 
arterial e insuficiencia renal. Lesoes significativas nessa fase 
sao preditivas de maior lesao glomerular posteriormente. Os 
fatores de risco para a nefrite sao: idade de inicio maior que 7 
anos, persistence de lesoes cutaneas, dor abdominal e dimi- 
nuigao da atividade do fator XIII. 

0 diagnostico diferencial e feito com outras causas de pur¬ 
pura na infancia, glomerulonefrite aguda pos-estreptococica, 
sindrome hemolitico-uremica, coagulagao intravascular dis- 
seminada (CIVD), infecgoes, vasculite por hipersensibilidade, 
LES e outras vasculites. Em criangas com dor abdominal, o 
diagnostico diferencial com condigoes cirurgicas por outras 
causas tambem deve ser considerado (Figura 5). 



Figura 4 Edema escrotal em crianga com PHS. 


As indicagoes para biopsia renal em criangas com PHS sao: 
sindrome nefritica ou nefrotica no inicio da doenga, creatinina 
elevada, hipertensao ou oliguria, proteinuria importante, mes¬ 
mo nao acompanhada por baixos niveis sericos de albumina, 
proteinuria persistente por mais de 4 semanas e queda da fun- 
gao renal (taxa de filtragao glomerular < 80 mL/min/1,73 m 2 ). 

Nos exames laboratoriais, o hemograma e util para diferen- 
ciar PHS da purpura trombocitopenica imunologica. AAN, 
ANCA e fator reumatoide sao negativos. As provas de fungao 
renal avaliam o comprometimento inicial e evolutivo, pois al- 
teragoes laboratoriais correlacionam-se diretamente com o 
dano glomerular. 

Embora possa ser recorrente nos 2 primeiros anos (em ate 
30% dos pacientes), a PHS e uma doenga autolimitada e a 
maioria das criangas requer tratamento apenas com sintoma- 
ticos. Possiveis fatores desencadeantes, como infecgoes, de- 
vem ser tratados. A terapia para casos leves de PHS e de su- 
porte, com analgesicos e AINH. No envolvimento cutaneo, o 
uso de corticosteroides e indicado nos casos de lesoes ulcera- 
das ou necrosantes. 

Na doenga articular, utilizam-se AINH, como o naproxeno 
(15 mg/kg/dia) ou o ibuprofeno (40 mg/kg/dia). 

Na doenga gastrointestinal, corticosteroides como a pred- 
nisona ou a prednisolona (1 a 2 mg/kg/dia) estao indicados. A 
metilprednisolona (30 mg/kg/dia/3 dias, via endovenosa) e 
utilizada em criangas com vomitos, assim como a ranitidina (5 
mg/kg/dia); nos casos em que ha suspeita de intussuscepgao, 
a abordagem cirurgica pode ser indicada. 

Os corticosteroides nao sao necessarios nos casos de hema¬ 
turia (micro ou macroscopica) transitoria. Nos pacientes com 
glomerulonefrite nao rapidamente progressiva (menos de 
50% de crescentes), indica-se a corticoterapia e, ocasional- 
mente, a associagao com ciclofosfamida (2 mg/kg/dia), por 8 
a 12 semanas e, a seguir, prednisona em dias alternados e aza- 
tioprina porl2meses. 

Na glomerulonefrite rapidamente progressiva (crescentes 
em mais de 50% dos glomerulos), o tratamento e mais agressi- 
vo, com corticoterapia endovenosa (metilprednisolona), ciclo- 



Figura 5 Extensa vasculite mesenterica e intussuscepgao 
em crianga com PHS. 
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fosfamida, plasmaferese, warfarina e heparina. Nos pacientes 
com proteinuria significativa, estao indicados os inibidores da 
enzima conversora da angiotensina. 

Na Tabela 5, estao listadas, resumidamente, as principais 
manifestagoes clinicas da PHS e suas terapias. 

0 prognostic costuma ser excelente e a maioria das crian- 
gas tem curso favoravel (monocfclico), com duragao da doen- 
ga de ate 4 semanas. 

0 acompanhamento deve ser rigoroso (pressao arterial, 
fungao renal e sedimento urinario) no 1 Q mes e, depois, espa- 
gando-se as consultas a cada 3 meses nos primeiros 6 meses, 
depois, a cada 6 meses. 0 seguimento deve ser ate o inicio da 
vida adulta, pelo menos, pela possibilidade de progressao da 
glomerulonefrite para insuficiencia renal (1 a 2% dos casos). 

Vasculites associadas ao ANCA 

Sao doengas multissistemicas, raras, que acometem trato res¬ 
piratorio (vias aereas superiores e inferiores) e rins, em crian- 
gas de ambos os sexos. 

0 prognostic e ruim, com mortalidade proxima a 100% e 
sobrevida media de 5 meses, caso nao sejam diagnosticadas e 
tratadas precocemente. 

Ha 3 formas classicas de doenga: 

• GPA, anteriormente denominada granulomatose de Wegener; 

• granulomatose eosinofilica com poliangeite (GEP), atual de- 
nominagao da sindrome de Churg-Strauss; 

• poliangeite microscopica (PAM). 

Granulomatose com poliangeite 
E rara e manifesta-se com a formagao de granulomas. Com- 
promete o trato respiratorio (superior e inferior) e os rins de 
criangas com idade media de 14 anos. 


Tabela 5 Terapias em manifestagoes clinicas da Purpura 
de Henoch-Schonlein 


Comprometimento 

Conduta 

Observagoes 

Cutaneo 

Corticosteroides 
apenas nos casos 
de vasculite com 
ulceras e necrose 

Orientagao dos 
pacientes e dos 
familiares sobre a 
duragao (que pode 
ser de algumas 
semanas) 

Articular 

Anti-inflamatorios 
nao hormonais 
(naproxeno, 
ibuprofeno) 

Uso limitado 
ao tempo da 
sintomatologia 

Gastrointestinal 

Prednisona ou 
prednisolona 
(1 a 2 mg/kg/ 
dia). Em criangas 
com vomitos: 
metilprednisolona 

EV. Ranitidina 5 
mg/kg/dia 

Pausa alimentar 

Renal 

Nao indicado nos 
casos de hematuria 
transitoria. 
Corticosteroides e 
imunossupressores 
nos casos de 
glomerulonefrite 
progressiva 

Encaminhamento 
para nefropediatra 
(biopsia) 


Por ordem de frequencia, os sintomas mais comuns sao os 
constitucionais (febre, mal-estar e perda de peso sao os mais 
frequentes), o envolvimento pulmonar, o otorrinolaringologi- 
co e o renal. Ulceras orais, perfuragao do septo nasal e subse- 
quente deformidade (nariz em sela), rinorreia persistente, 
epistaxe, sinusite, otalgia, mastoidite, surdez neurossensorial 
e estenose subglotica, laringea ou bronquica sao frequentes 
(80% das criangas). 

0 trato respiratorio inferior raramente e atingido no inicio 
da doenga, e seu acometimento e detectado apenas por meto- 
dos de imagem, como a tomografia computadorizada (TC). 

0 envolvimento renal (hematuria, proteinuria, glomerulo¬ 
nefrite necrosante e insuficiencia renal) e causa comum de 
morbidade e mortalidade na GPA, sendo observado em 75% 
das criangas. 

Entre as manifestagoes clinicas, encontram-se purpura 
palpavel, nodulos subcutaneos ou ulceragoes, artralgias, artri- 
te migratoria ou aditiva, nao erosiva, conjuntivite, pseudotu- 
mores orbitais, uveite, esclerite e hipertensao arterial. 

A maioria dos pacientes (90%) tem c-ANCA positivo. A 
biopsia renal mostra glomerulonefrite segmentar e focal, for¬ 
magao de crescentes e necrose e pouca ou nenhuma deposi- 
gao de imunocomplexos (glomerulonefrite pauci-imune). 
Recidivas da doenga sao frequentes na maioria dos pacientes. 
Os criterios de classificagao para o diagnostic de GPA em 
criangas estao listados na Tabela 6. 

0 tratamento da GPA requer corticoterapia e urn segundo 
agente para induzir remissao e limitar a recaida. A ciclofosfa- 
mida combinada a doses altas de corticosteroides (rituximabe 
tambem pode ser utilizado, em vez de ciclofosfamida) indu- 
zem a remissao. Alcangada a melhora ou a remissao (3 a 6 me¬ 
ses), a terapia com ciclofosfamida e substituida por metotre- 
xato ou azatioprina ou micofenolato mofetil (em pacientes 
sem lesao renal grave), por longo tempo, pois as exacerbagoes 
sao frequentes apos a suspensao do tratamento. 

0 rituximabe e menos toxico e tao efetivo quanto a ciclofos¬ 
famida na indugao da remissao da doenga. Os inibidores de fa- 
tor de necrose tumoral como o etanercepte nao sao indicados, 
pois alem de nao induzirem a remissao, aumentam o risco de 
malignidade (tumores solidos) em pacientes previamente tra- 
tados com agentes citotoxicos. A plasmaferese associada a ci¬ 
clofosfamida nao diminuiu a mortalidade pela doenga. Drogas 

Tabela 6 Criterios de classificagao para granulomatose 
com poliangeite 

Tres dos seguintes criterios: 

• Sedimento urinario alterado (hematuria ou proteinuria) 

• Inflamagao granulomatosa em biopsia (GN necrosante pauci- 
-imune) 

• Inflamagao de seios nasais 

• Estenose subglotica, traqueal ou endobronquica 

• Radiografia de torax ou TC anormal 

• ANCA-c positivo (proteinase 3) 

Fonte: Ozen et al (EULAR/PReS), 2010 
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biologicas, como abatacepte, adalimumabe e belimumabe, 
ainda nao foram estudadas no tratamento da doenga. 

Apos a indugao da remissao, recomenda-se que a terapia 
continue por 18 a 24 meses com azatioprina ou leflunomide. 0 
metotrexato pode ser considerado como alternativa a azatio¬ 
prina em pacientes sem lesao renal. 

0 rituximabe pode ser o principal e promissor agente para o 
tratamento tambem na fase de manutengao. 

Prevengao de osteoporose e realizagao de densitometria os- 
sea devem ser consideradas com o uso prolongado de corti- 
costeroides. 

Higiene nasal, avaliagoes otorrinolaringoscopicas periodi- 
cas, antibioticoterapia topica e uso de sulfametoxazol-trime- 
toprim podem diminuir ou espagar as recidivas. Em alguns 
pacientes, traqueostomia, dilatagao traqueal, colocagao de 
stent e aplicagao de glicocorticoide intratraqueal e mitomicina 
tambem podem ser utilizadas. 

Granulomatose eosinofilica com poliangeite 
E uma forma rara de vasculite, insidiosa, associada a asma 
grave, alergia e eosinofilia. Nao ha criterios especificos de 
diagnostico para a faixa etaria pediatrica. 

A doenga tern 3 fases: a primeira e atopica, manifestando- 
-se com rinite alergica e asma; a segunda manifesta-se com eo¬ 
sinofilia; a terceira manifesta-se com vasculite sistemica. No 
entanto, nem sempre as tres fases estao presentes. A eosinofi¬ 
lia e caracteristica e frequentemente acentuada (> 1.000 eosi- 
nofilos/mcL). 

Purpura cutanea, urticaria, nodulos, cardiopatia grave por 
infiltragao cardiaca ou lesao coronariana, envolvimento neu¬ 
rologic e gastroenterite eosinofilica podem ocorrer. 

0 exame histopatologico mostra inflamagao granulomato- 
sa extravascular com infiltrado eosinofflico proeminente. A 
glomerulonefrite na GEP nao costuma ser tao grave quanto na 
GPA. 

A GEP responde a terapia com corticosteroide. A persisten¬ 
ce da asma apos a remissao da doenga dificulta a desconti- 
nuagao dos corticosteroides. A asma bronquica e a doenga si¬ 
nusal podem requerer terapia continua, mesmo com a 
remissao da vasculite. Ciclofosfamida ou azatioprina podem 
ser utilizadas nos pacientes com envolvimento visceral refra- 
tario ou grave. 

Poliangeite microscopica 

E uma vasculite necrosante, pauci-imune, nao granulomatosa, 
que acomete pulmoes, rins e sistema nervoso periferico. 

Sintomas constitucionais, como febre, mal-estar, artralgias, 
mialgias e perda de peso, sao frequentes. 

Manifesta-se como glomerulonefrite necrosante e/ou he- 
morragia alveolar e pode vir acompanhada de neuropatia e 
purpura cutanea. 

0 diagnostico e confirmado por biopsia, que mostra vascu¬ 
lite necrosante sem granulomas. A PAM e associada com altos 
titulos de c-ANCA ou p-ANCA (perinuclear). 

0 tratamento e semelhante ao da GPA. Pacientes com 
doenga grave inicialmente devem ser tratados com uma com- 


binagao de ciclofosfamida (oral ou endovenosa) e altas doses 
de corticosteroides. 0 metotrexato e os corticosteroides sao 
utilizados para indugao em casos mais leves. As recidivas e a 
mortalidade sao menores na PAM do que na GPA. 

A terapia de manutengao e feita com micofenolato mofetil 
ou azatioprina por 18 a 24 meses. Como opgoes de tratamento 
na doenga refrataria, podem ser utilizados o infliximabe (5 
mg/kg, 2 vezes/mes), rituximabe (375 mg/m 2 /semana, por 4 
semanas) e imunoglobulina endovenosa (IGEV) 2 g/kg/mes. 

Vasculites de vasos de medio calibre 

Poliartrite nodosa e poliarterite nodosa 
cutanea 

E a terceira vasculite mais frequente na infancia. Prevalece em 
meninos entre 7 e 11 anos de idade. A associagao com o virus 
da hepatite B e rara na infancia. 

As principais manifestagoes clinicas da PAN em criangas 
sao sintomas inespecificos, como febre, emagrecimento, dor 
abdominal, mialgias e artralgia, e os orgaos mais afetados sao 
pele (Figuras 6 e 7), rins, musculos e sistema nervoso central 
(SNC). Dependendo da distribuigao dos vasos envolvidos, as 
criangas podem ter hipertensao arterial, doenga cardiaca isque- 
mica, dor testicular, dor abdominal, hematuria ou proteinuria. 

Os criterios diagnostics estao descritos na Tabela 7. 

Os marcadores laboratoriais da inflamagao sistemica sao 
elevados e nao ha associagao com os ANCA. 


3 V 


Figura 6 Livedo reticular em crianga com poliarterite 
nodosa. 



Figura 7 Isquemia digital na poliarterite nodosa. 
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Tabela 7 Criterios de classificagao para poliarterite 
nodosa 

Doenga sistemica caracterizada por vasculite necrosante das 
arterias de pequenos e medio calibres na biopsia OU alteragoes 
angiograficas especificas (aneurismas ou estenoses) (criterio 
mandatorio) e pelo menos dois dos seguintes criterios: 

• Envolvimento de pele: livedo reticular, nodulos subcutaneos 
dolorosos ou ulceras 

• Mialgia 

• Hipertensao arterial (grafico pediatrico) 

• Mononeuropatia ou polineuropatia (sensorial ou motora) 

• Alteragoes de sedimento urinario (hematuria, proteinuria) ou 
queda da fungao renal (TFG < 50%) 

• Dor testicular 

• Quadro de vasculite em outros orgaos (Gl, cardiaco, pulmonar, 
SNC) 

• Criterio excluido: evidencia de hepatite B 
Fonte: Ozen et al (EULAR/PReS), Ann Rheum Dis, 2010 


Na PAN, nao se observam glomerulonefrite nem doenga 
pulmonar. Infecgoes (hepatites B e C) e sindrome do anticor- 
po antifosfolipide (SAAF) podem mimetizar a PAN, sendo im- 
portantes diagnostics diferenciais. 

Corticosteroides (prednisona 1 a 2 mg/kg/dia, com ou sem 
pulsos iniciais de metilprednisolona 30 mg/kg/dia, por 3 
dias) e a associagao com ciclofosfamida (2 mg/kg/dia, via 
oral, 750 mg/m 2 /mes, endovenosa) podem ser indicados na 
fase de indugao. Plasmaferese esta indicada em situagoes ex- 
tremas (risco de morte ou necrose tecidual). Quando a remis- 
sao e alcangada, a azatioprina associada a baixas doses de cor¬ 
ticosteroides, por 12 a 18 meses, e usada para a manutengao da 
remissao. Metotrexato, IGEV, micofenolato mofetil e agentes 
biologies, como o rituximabe, e drogas antifator de necrose 
tumoral sao indicados nessa fase. A aspirina pode ser utilizada 
como antiagregante plaquetario. 

0 prognostic da doenga e melhor na infancia, com menos 
recafdas e melhor sobrevida quando comparada a doenga do 
adulto. 

A forma cutanea da PAN (PAC) e frequentemente associa¬ 
da com antecedente de infecgao estreptococica. Limita-se a 
pele e ao sistema musculoesqueletico, manifestando-se com 
febre, nodulos subcutaneos dolorosos (principalmente nos 
membros inferiores), purpura, livedo reticular, mialgias, ar- 
tralgias e artrite nao erosiva. Responde excepcionalmente a 
AINH e corticosteroides (topics e sistemicos). Na doenga 
persistente ou recidivante, medicagoes como metotrexato, 
colchicina e IGEV podem ser indicadas. Antibioticoterapia es- 
pecifica sera feita caso haja evidencia de infecgao estreptoco¬ 
cica como gatilho da doenga. Raramente, a PAC evolui para a 
forma sistemica. Estima-se que 30% das criangas com diag¬ 
nostic de PAN tenham, de fato, PAC. 

Doenga de Kawasaki 

E uma vasculite aguda com envolvimento principal das arte¬ 
rias coronarias, aguda, pode ter evolugao subaguda e que, as 
vezes, cronifica. 


E a segunda vasculite mais frequente na infancia e a princi¬ 
pal causa de cardiopatia adquirida nos Estados Unidos. Aco- 
mete principalmente meninos menores de 5 anos. 

0 diagnostic e clinic e feito a partir de criterios estabele- 
cidos (Tabela 8). 0 tratamento deve ser feito o mais rapido 
possfvel para evitar complicagoes cardfacas imediatas e tar- 
dias, que ocorrem em 25% das criangas nao tratadas e somen- 
te em 5% dos pacientes com terapia adequada. 

Na fase aguda da doenga (primeiros 10 dias), sao encontrados: 

• febre alta por, no mfnirno, 5 dias, podendo persistir por ate 2 
semanas, se nao houver tratamento especifico. A febre reduz 
rapidamente assim que se inicia a terapia com gamaglobulina 
endovenosa em altas doses; 

• conjuntivite nao exsudativa; 

• mucosite oral: eritema, ressecamento e rachadura dos labios, 
faringite nao exsudativa e eritema de lingua com papilas proe- 
minentes (lingua “em morango” ou “em framboesa”); 

• edema distal dos membros, com eritema e sensibilidade nao 
limitados as articulagoes; 

• adenomegalia, geralmente unilateral, mais evidente em re- 
giao cervical; 

• erupgao cutanea, difusa e polimorfica. Erupgao perineal que 
descama ate o final da semana e comum, assim como exan- 
tema circundando a vacina BCG (Figura 8). 

A ecocardiografia e necessaria para o diagnostic, se nao esti- 
verem presentes pelo menos 4 criterios adicionais, na denomi- 
nada DK incompleta. Na fase subaguda (2 a 4 semanas), ocor- 
re a descamagao de maos e pes. Nessa fase, podem ocorrer os 
aneurismas (assintomaticos no inicio), principalmente em ar¬ 
terias coronarias, que podem se complicar com trombose e 
obstrugao de arterias coronarias. Complicagoes coronarianas 
podem ocorrer semanas ou ate muitos anos apos o inicio da 
febre (fase cronica da doenga). 

Os aneurismas podem ser detectados por ecocardiografia, 
que deve ser feita no diagnostic da doenga aguda e repetido 
apos 2 e 6 semanas. 

Nos exames laboratoriais, observam-se elevagao das pro- 
vas inflamatorias de fase aguda (VHS e PCR), leucocitose com 
neutrofilia, anemia, elevagao de enzimas hepaticas e hipoal- 
buminemia. Na fase subaguda, a trombocitose e caracteristica. 

Tabela 8 Criterios de classificagao para doenga de 
Kawasaki 

Febre persistente (criterio mandatorio) por pelo menos 5 dias e 
pelo menos 4 dos seguintes criterios: 


1. Alteragoes cutaneas de extremidades (eritema ou edema 
palmar e plantar, descamagao periungueal na fase 
subaguda) e area perineal 

2. 

Exantema polimorfo 

3. 

Alteragoes labiais e orais, hiperemia de mucosa oral e 
faringea 

4. 

Conjuntivite bilateral, nao purulenta 

5. 

Linfadenomegalia cervical (> 1,5 cm), geralmente unilateral 


Observagao: doenca de Kawasaki incompleta: febre de pelo menos 5 dias e 
4 criterios, associada a alteragoes caracteristicas no ecocardiograma. 
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0 tratamento da DK visa a reduzir a inbamagao e evitar a 
formagao de aneurismas coronarianos. IGEV em dose unica 
de 2 g/kg e administrada preferencialmente antes do 10 Q dia 
de doenga, e aspirina (80 a 100 mg/kg/dia) e administrada 
em 4 doses diarias, nos primeiros 10 dias de doenga, com pos¬ 
terior redugao para 3 a 5 mg/kg/dia, ate normalizagao das 
plaquetas. Em algumas criangas, ha necessidade de mais de 
uma infusao de gamaglobulina (Figura 9). Corticoterapia deve 
ser administrada nos casos refratarios ao tratamento com a 
gamaglobulina. 

0 infliximabe (5 mg/kg) mostrou bons resultados na doen- 
ga refrataria. 0 prognostic da DK e bom, com mortalidade de 
ate 2% na fase aguda. As criangas devem ser acompanhadas 
no longo prazo e orientadas a evitar fatores de risco para doen- 
gas cardracas. Aquelas com aneurismas coronarianos gigantes 
(> 8 mm) ou multiplos devem receber anticoagulantes por 



Figura 8 Exantema circundando a cicatriz de BCG em 
crianga com doenga de Kawasaki. 



Figura 9 Perda de artelhos como complicagao na doenga 
de Kawasaki. 


tempo prolongado, na tentativa de prevenir o infarto do mio- 
cardio tardiamente. 

Vasculite de vasos de grande calibre 

Arterite de Takayasu (AT) 

E uma panarterite granulomatosa cronica que evolui para es- 
tenose arterial, trombose e aneurismas da aorta e seus ramos 
primarios, levando frequentemente a isquemia dos orgaos en- 
volvidos. E rara em criangas. 

Os criterios diagnostics da AT para a idade pediatrica es- 
tao listados na Tabela 9. 

As manifestagoes clmicas iniciais assemelham-se a gripe, 
com sintomas inespecrhcos (febre, sudorese noturna, vomi- 
tos, perda ponderal). Os sintomas iniciais geralmente decor- 
rem de hipertensao arterial, insubciencia cardraca ou altera- 
goes neurologicas, como o acidente vascular encefalico (AVE). 

A claudicagao de membro superior com sopro supraclavi¬ 
cular ou axilar e comum, assim como dor e sensibilidade na 
arteria superbcial (carodinia). 

Exames de imagenologia vascular (angiograba convencio- 
nal, ressonancia magnetica - RM - angiograbca, TC angiogra- 
bca e ecograba com Doppler) sao fundamentals para o diag¬ 
nostic e o acompanhamento das criangas. Os exames 
laboratoriais nao avaliam adequadamente a atividade da 
doenga, e a angiotomograha e a angiorressonancia, que sao 
menos invasivas que a angiograba, podem detectar alteragoes 
do diametro luminal e espessamento da parede do vaso. 

A lesao mais frequentemente encontrada e a estenose (Fi¬ 
gura 10). 

0 tratamento da AT e urn desabo. Apenas 20% das criangas 
tern a doenga monocrclica. Os corticosteroides podem induzir 
a remissao em ate 60% dos pacientes, no entanto, a recidiva 
ocorre em metade desses pacientes ao se reduzir a dose. Al- 
guns relatos isolados mostram a possibilidade de tratamento 
associado com metotrexato, azatioprina e biologicos, como o 
inbiximabe (5 a 10 mg/kg por 4 a 8 semanas). Ciclofosfamida 
deve ser considerada em casos extremos, como comprometi- 
mento vascular extenso e risco de morte. 

0 tratamento cirurgico pode ser indicado quando as este- 
noses vasculares resultarem em hipertensao arterial grave ou 
isquemia importante. 


Tabela 9 Criterios de classificagao para arterite de 
Takayasu 

Mandatories 

Anormalidades angiograficas (por angiografia convencional ou 
angiotomografia computadorizada ou angiorressonancia) da 
aorta ou seus ramos principais 
Mais um dos seguintes criterios: 


1 . 

Diminuigao do pulso de arterias perifericas ou claudicagao 
(dor muscular induzida por atividade fisica) 

2. 

Discrepancy da pressao arterial sistolica nos quatro 
membros maior do que 10 mmHg em qualquer membro 

3. 

Sopro em aorta ou em arterias de seus principais ramos 

4. 

Hipertensao arterial (> 95 percentil para a idade) 

Fonte: Ozen et al (EULAR/PReS), Ann Rheum Dis, 2010 
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Figura 10 Estenose da aorta na arterite de Takayasu. 


Considera<poes finais 

As vasculites constituem um grupo de doengas complexas e 
desafiadoras para o pediatra. 

As manifestagoes clinicas, a gravidade e a terapeutica estao 
relacionadas a diferentes tipos e tamanhos de vasos compro- 
metidos e a extensao da lesao vascular. 

Na infancia, as vasculites mais frequentes sao a PHS e a DK. 
Ao pediatra, cabe considerar o diagnostico de vasculite em 
criangas com evidences de inflamagao sistemica e doenga 
multissistemica nao explicada por outras situagoes. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer as diferentes formas de apresentagao das 
vasculites na infancia, sua classificagao e seus criterios 
diagnosticos. 

• Atentar para sintomas e sinais iniciais de vasculite que 
podem simular outras doengas inflamatorias, no intuito 
de evitar morbidade e mortalidade pelo atraso no 
diagnostico. 


• Solicitar exames laboratoriais, de imagem e 
histopatologicos que facilitarao o diagnostico pelo 
pediatra ou pelo especialista. 

• Fazer diagnostico diferencial entre os diversos tipos de 
apresentagao da doenga na infancia. 

• Reconhecer precocemente e tratar as formas de 
vasculites mais frequentes na infancia: purpura de 
Henoch-Schonlein e doenga de Kawasaki. 

• Conhecer as formas de tratamento para doengas mais 
complexas e raras, visando a remissao e, depois, a 
manutengao dessa remissao, buscando reduzir a 
morbimortalidade na doenga nao adequadamente 
tratada. 
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CAPITULO 7 


DOENCAS 

AUTOINFLAMATORI AS 

Marcia Bandeira 


Introdugao 

0 termo “autoinflamatoria” surgiu em 1999 para descrever 
uma familia emergente de condigoes clinicas diferentes das 
sindromes autoimunes. 1 

Caracterizam-se por alteragao do sistema imunologico ina- 
to que e mais primitivo, mediado por macrofagos e neutrofilos. 
Nao sao encontrados linfocitos T autorreativos nem altos titu- 
los de autoanticorpos circulantes. 2 

Disturbios autoinflamatorios sao caracterizados por episo- 
dios de intensa inflamagao que resultam em sintomas como 
febre, erupgao cutanea ou edema/dor articular. A recorrencia 
dessas crises tem como complicagao o risco de desenvolver 
amiloidose. 

Existem varios tipos de doengas autoinflamatorias que se 
diferenciam pela idade de inicio, etnia, agentes desencadean- 
tes, duragao dos episodios e intervalo entre eles, manifesta- 
goes clinicas e resposta a terapeutica. 

Esse grupo de doengas e causado por defeitos monogenicos 
em proteinas da imunidade inata e sao consideradas imuno- 
deficiencias primarias. 3 As fungoes biologicas exercidas por 
essas proteinas sao transdugao de sinais celulares, regulagao 
de citocinas e receptores de citocinas envolvidos na resposta 
imune inata. A organizagao da resposta imune inata envolve a 
ativagao de receptores celulares, denominados toll-like , por 
antigenos exogenos e endogenos (componentes toxicos, alte- 
ragoes nos acidos nucleicos, proteinas intracelulares), que de- 
sencadeiam a ativagao de sensores celulares ricos em leucina 
(NLR), ativagao de fatores pro-inflamatorios como NFkb, se- 
cregao de citocinas e indugao de apoptose. As diversas protei¬ 
nas, alvo de mutagoes envolvidas nas doengas autoinflamato¬ 
rias, participam na regulagao da citocina IL-l-beta. Esse 
complexo proteico foi denominado inflamossomo e com- 
preende fundamentalmente urn sensor celular NLR, duas pro- 
teinas de conexao (ASC e cardinal) e urn efetor (ICE). 4 

Apesar de apresentarem urn curso semelhante com episo¬ 
dios recorrentes de inflamagao sistemica, distinguem-se entre 
si por variagoes na clinica, por mutagoes geneticas especificas 


e pelo modo de transmissao hereditaria (Tabela 1). As opgoes 
terapeuticas para cada uma dessas sindromes tambem sao di¬ 
ferentes. 0 diagnostic diferencial e feito por meio de urn exa- 
me clinico exaustivo, seguido da analise genetica especifica 
para a(s) sindrome(s) mais provavel(is). 5 No diagnostico dife¬ 
rencial, e importante excluir outras doengas inflamatorias cro- 
nicas, como neoplasias e infecgoes. 

A seguir, serao abordadas algumas dessas sindromes. 

Sindromes de febre periodica hereditaria 

Febre familiar do Mediterraneo 
A febre familiar do Mediterraneo (FFM) e uma doenga de 
transmissao autossomica recessiva, frequente em populagoes 
da bacia mediterranea, nomeadamente judeus sefarditas, tur- 
cos e descendentes de arabes. 0 gene envolvido ( MEFV ) codi- 
fica uma proteina denominada pirina ou marenostrina. 2 A 
FFM e a sindrome autoinflamatoria de maior prevalencia e 
acomete mais de 100.000 individuos em todo o mundo. 

0 inicio da doenga geralmente e na infancia e, em mais de 
80% dos pacientes, ocorre antes dos 10 anos de idade. 6 0 diag¬ 
nostico deve ser baseado em dados clinicos, sem demora na 
instituigao da terapeutica. 6 

A FFM e caracterizada por episodios recorrentes de febre e 
serosite (peritonite, pleurite ou artrite) de inicio subito e curta 
duragao, entre 6 horas e 4 dias. As manifestagoes mais fre- 
quentes sao dor abdominal, geralmente muito intensa e acom- 
panhada de prostragao, com ou sem sinais de peritonite fran¬ 
ca (sendo frequente a dor a descompressao na palpagao 
abdominal), artrite e artralgia acometendo grandes articula- 
goes e dor toracica como manifestagao de pleurite. Apresenta 
tambem alteragoes cutaneas caracteristicas, como o rash erisi- 
peloide nos pes e em regiao pre-tibial (Figura 1). 

Orquite e rara, mas pode simular torgao de testiculo, princi- 
palmente em pacientes mais jovens. 4 6 

Laboratorialmente, ocorre leucocitose, elevagao da protei¬ 
na C reativa (PCR), do fibrinogenio e da proteina amiloide A 
serica. 
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Tabela 1 Sindromes autoinflamatorias 6 


Sindromes 

Transmissao 

Genes e fatores de risco 

Sindromes de febre periodica hereditaria 

Febre familiar do Mediterraneo 

AR 

MEFV 

Sindrome periodica associada ao receptor do fator de necrose tumoral 

AD 

TNFRSF1A 

Sindrome hiper-lgD com febre periodica 

AR 

MVK 

Sindrome autoinflamatoria familiar induzida pelo frio 

AD 

Cl AS!/ N A L P3/PA FI 

Sindrome de Muckle-Wells 

AD 

C/AS7/NALP3/PAF1 

Sindrome CINCA 

AD 

C/AS7/NALP3/PAF1 

Deficiencia do antagonista do receptor de IL-1 

AD 

ILIRN 

Sindromes febris idiopaticas 

Febre periodica, aftas, faringite e adenite 

Nao familiar 


Artrite idiopatica juvenil sistemica 

Complexa 

Polimorfismo IL-6, MIF, LACC1 

Doenga de Still do adulto 

Nao familiar 


Doengas granulomatosas 

Sindrome de Blau 

AD 

NOD2/CARD 15 

Doenga de Crohn 

Complexa 

NOD2/ C A R D15/A BC B1 (ala893) 

Sarcoidose de inicio precoce 

Esporadica, AD 

A/OD2/CARD 15 

Doengas piogenicas 

Sindrome de artrite piogenica, pioderma gangrenoso e acne 

AD 

PSTPIP1 

Osteomielite cronica multifocal recorrente 

Esporadica, AR 

LPIN (associado a sindrome de 

Majeed); PSTP1P2 (?) 

Sindrome de sinovite, acne, pustulose, hiperostose e osteite 

Nao familiar 


Doengas com hemofagocitose 

Linfo-histiocitose hemofagocitica primaria 

AR 

PFR1, RAB27A 

Sindrome de ativagao macrofagica 

Nao familiar 

Doengas reumatologicas pediatricas 

Doengas do complemento 

Angioedema hereditario 

AD 

C1NH 

Sindromes vasculiticas 

Doenga de Behget 

Complexa 

HLA-B51 

Deficiencia de adenosina desaminase 2 

AR 

CECR1 

Vasculopatia associada a STING com inicio na infancia 

AD 

TMEM173 

Autoinflamagao, deficiencia de anticorpos e alteragoes imunologicas 
associadas ao PLCG2 

AD 

PLCG2 


AR: autossomico recessivo; AD: autossomico dominante. 



Figura 1 Rash erisipeloide em paciente com febre familiar 
do Mediterraneo. 


0 tratamento com colchicina e eficaz na prevengao das cri¬ 
ses, diminuindo a sua frequencia e reduzindo a probabilidade 
de aparecimento de amiloidose, a complicagao mais grave e 
temivel dessa doenga. 6 

0 diagnostic precoce e a adesao a terapeutica com colchi¬ 
cina sao os aspectos fundamentais para o correto tratamento 
da FFM e a prevengao da amiloidose secundaria. 7 

Sindrome periodica associada ao receptor 
do fator de necrose tumoral 
A sindrome associada ao receptor do fator de necrose tumoral 
(tumor necrosis factor receptor associated periodic syndrome - 
TRAPS) e causada por mutagoes no gene TNFRSF1A e apre- 
senta transmissao autossomica dominante. 5 Os dados clinicos 
mais uteis para distinguir essa sindrome das outras febres pe- 
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riodicas sao o carater prolongado dos episodios febris, que po- 
dem chegar a ter varias semanas de duragao, a conjuntivite e 
as mialgias localizadas. 4 0 inicio da doenga geralmente ocorre 
antes dos 20 anos de idade. 

0 comprometimento cutaneo e caracterizado por exante- 
ma eritematoso em placas qne variam de 1 a 30 cm de tama- 
nho, dolorosas e que circundam a area acometida pela mialgia; 
esse quadro algico tem caracteristica migratoria centrffuga 
causada por uma fascifte monocftica, demonstravel por biop- 
sia e ressonancia magnetica (RM). 

0 sintoma que mais acompanha a febre e a dor abdominal 
(77%), caracterizada por inicio subito e forte intensidade, le- 
vando 33% dos pacientes a laparotomia branca. 

Conjuntivite e edema periorbitario doloroso sao comuns 
durante os episodios febris. 6 Outras manifestagoes incluem 
pleurite, orquite e linfadenopatia. 6 

A avaliagao laboratorial durante a crise revela neutrohlia, 
aumento da PCR e estimulagao policlonal de imunoglobulinas, 
em especial IgA, mas tambem IgD. 

Corticoterapia na dose de 1 mg/kg/dia diminui a gravidade 
dos sintomas, mas nao altera a frequencia dos episodios de 
agudizagao. 0 uso de colchicina, agentes citotoxicos, imuno- 
globulina, dapsona, talidomida e metotrexato nao trouxe efei- 
tos beneficos, porem o uso de etanercepte mostrou uma redu- 
gao na frequencia das crises. 

Sindrome hiper-lgD com febre periodica 
0 gene implicado na sindrome hiper-lgD ( hyper IgD syndrome 
- HIDS) e o da mevalonatoquinase (MVK), localizado no cro- 
mossomo 12q24, enzima que participa da via da biossintese 
do colesterol e compostos isoprenoides e que, nesses pacien¬ 
tes, apresenta uma atividade de 5 a 15% do normal. A redugao 
da sua atividade provoca o acumulo do substrato mevalona- 
to. 4 A transmissao e autossomica recessiva. 

Caracteriza-se por episodios febris recorrentes que geral¬ 
mente tern inicio no l e ano de vida, com 4 a 6 dias de duragao, 
seguidos por diminuigao gradual da febre. Os episodios febris 
tendem a recorrer a cada 4 a 6 semanas, podendo ser desenca- 
deados por vacinagoes, traumatismos mmimos, cirurgias ou 
estresse. 5 A clinica engloba adenomegalias cervicais, dor ab¬ 
dominal, vomitos, diarreia, artralgias ou artrites de grandes 
articulagoes, exantema maculopapular eritematoso ou pete- 
quias, que, quando presentes, desaparecem lentamente apos 
a resolugao da crise. A associagao do quadro clinico caracterfs- 
tico a duas determinagoes de IgD superiores a 100 U/mL com 
1 mes de intervalo permite fazer o diagnostic presuntivo. 6 

Menos de 1% dos pacientes apresenta a deficiencia comple- 
ta da MVK, ocasionando atraso de desenvolvimento, dismor- 
fismo facial, ataxia, hipotonia, miopatia e catarata. Essa forma 
e definida como aciduria mevalonica. 

Nao existe tratamento especifico para a HIDS. Estao descri- 
tos casos pontuais de melhora com a administragao de corti- 
costeroides, imunoglobulina humana endovenosa em doses 
altas, colchicina e ciclosporina A. 7 A administragao de blo- 
queador de interleucina 1 mostrou resultados promissores no 
tratamento da deficiencia de MVK. 8 


Sindromes de febres periodicas associadas 
a criopirina 

Sao tres sindromes - sindrome autoinflamatoria familiar in- 
duzida pelo frio (familial cold autoinflammatory syndrome - 
FCAS), sindrome de Muckle-Wells (SMW) e sindrome CINCA 
(chronic infantile neurological cutaneous , and articular ) - que 
compoem o grupo das sindromes periodicas associadas a crio¬ 
pirina. Essas sindromes resultam de varias mutagoes diferen- 
tes no gene CIAS1 (sindrome autoinflamatoria induzida pelo 
frio) que dao origem a anomalias na criopirina. A transmissao 
e autossomica dominante. 

Clinicamente, representam urn espectro continuo, sendo a 
FCAS a forma mais leve, e a sindrome CINCA, a mais grave 
(Figura 2). 3 As manifestagoes clinicas da FCAS iniciam-se no 1 Q 
ano de vida, com episodios recorrentes de febre, exantema ur- 
ticariforme nao pruriginoso e artralgia, precipitados pela expo- 
sigao ao frio. Mialgias, cefaleia, sudorese, sede intensa e nau¬ 
seas sao outros sintomas frequentes. 

Na SMW, a clinica e semelhante a da FCAS, no entanto, ha 
algumas diferengas: a presenga de fatores precipitantes e me¬ 
nos comum; as manifestagoes articulares sao mais signihcati- 
vas, podendo haver sinovite recorrente das grandes articula¬ 
goes; o envolvimento oftalmologico e frequente (conjuntivite, 
episclerite, iridociclite); ha surdez neurossensorial e amiloidose. 

A sindrome CINCA caracteriza-se pelo aparecimento dos 
sintomas pouco tempo apos o nascimento, com envolvimento 
cutaneo, articular e neurologico permanentes. 3 Em geral, a 
primeira manifestagao da doenga e o exantema maculopapu¬ 
lar ou urticariforme, nao pruriginoso, cuja intensidade varia 
com o tempo e o grau de atividade da doenga (Figura 3). 

Segue-se o envolvimento osseo e articular, que pode surgir 
em dois tempos diferentes, com implicagoes prognosticas im- 
portantes: 

• durante o 1 Q ano de vida - poliartrite simetrica afetando prefe- 
rencialmente as grandes articulagoes, com deterioragao rapi- 
da, perda de fungao e deformidade articular resultante de urn 
hipercrescimento osseo nas epifises e cartilagens de cresci- 
mento, com ossificagao irregular, sendo tipica a deformagao 
esferoidal da patela (Figura 4); 

• apos os 2 anos de vida (50%) - artrite nao destrutiva leve. A 
maioria dos doentes sofre uma deterioragao neurologica pro¬ 
gressiva resultante de meningite asseptica cronica (90%). Po- 
dem ainda desenvolver diplegia espastica e epilepsia. Esses 
doentes apresentam urn aspecto fenotipico classico, com ma- 
crocefalia, bossa frontal, nariz em sela, maos e pes curtos e 
grossos, palmas e plantas enrugadas (Figura 5). 


FCAS SMW CINCA 

-> 

Gravidade 


Figura 2 Sindromes de febres periodicas associadas a 
criopirina. 

FCAS: familial cold autoinflammatory syndrome - sindrome autoinflamatoria 
familiar induzida pelo frio; SMW: sindrome de Muckle-Wells; sindrome CINCA: 
chronic infantile neurological, cutaneous, and articular. 
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Figura 3 Rash cutaneo urticariforme nao pruriginoso - 
sindrome CINCA. 



Figura 4 Hipercrescimento osseo nas epffises e cartilagens 
de crescimento com ossificagao irregular - sindrome 
CINCA. 



Figura 5 Macrocefalia e bossa frontal - sindrome CINCA. 


A RM de cranio pode ser normal ou mostrar sinais de atrofia 
cerebral e ventriculomegalia, achados muitas vezes relaciona- 
dos com atraso mental (75%). 4 A inflamagao ocular tambem e 
frequente (panuveite, papiledema, papilite ou atrofia optica) 


que pode levar a cegueira; a surdez neurossensorial tambem e 
uma complicagao frequente. 

A utilizagao de corticosteroides e anti-inflamatorios nao 
hormonais (AINH) proporciona alguma melhoria clinica tem¬ 
porary. A terapeutica com drogas anti-IL-1 tern se revelado 
uma opgao muito eficaz no tratamento desse grupo de sindro- 
mes. 4 Os aspectos mais relevantes para o diagnostic diferen- 
cial de sindrome CINCA com a artrite idiopatica juvenil sao: ini- 
cio nas primeiras semanas de vida, uveite recorrente, cefaleia, 
surdez neurossensorial, atraso mental e meningite cronica. 9 

Deficiencia do antagonista do receptor de IL-1 
Doenga muito rara, descrita em 2009, de transmissao autosso- 
mica recessiva, em que ha uma alteragao do gene IL1RN que 
codifica o antagonista do receptor da IL-1. Os sintomas come- 
gam geralmente nas primeiras semanas de vida, com dores os- 
seas e deformagao ossea progressiva. Pode ocorrer periostite 
dos ossos longos e alargamento das extremidades anteriores 
dos arcos costais. Associam-se, com frequencia, alteragoes 
cutaneas extensas, como pustulose, ictiose e lesoes ungueais 
semelhantes as da psoriase. E potencialmente fatal e, embora 
seja resistente a corticoterapia, pode ser eficazmente tratada 
com bloqueadores de IL-1. 810 

Smdromes febris idiopaticas 

Febre periodica, aftas, faringite e adenite 
A sindrome PFAPA (periodic fever ; aphthous stomatitis , 
pharyngitis , cervical adenitis) e uma enfermidade benigna que 
se caracteriza por episodios recorrentes de febre alta, estoma- 
tite aftosa, faringite e adenite cervical em criangas menores de 
5 anos. As criangas apresentam-se saudaveis entre os episo¬ 
dios febris, cujo intervalo e, classicamente, de 28 dias. Os cri- 
terios para diagnostic de PFAPA estao na Tabela 2. 

A prednisona aborta os sinais e sintomas quando adminis- 
trada em fase inicial, porem os sintomas atenuam-se esponta- 
neamente com o avango da idade. Nao sao descritas sequelas 
em longo prazo. 11 ' 14 

Artrite idiopatica juvenil sistemica 
Existe uma grande discussao quanto a artrite idiopatica juve¬ 
nil sistemica (AIJS) ser considerada uma entidade clinica uni- 
ca, diferente mesmo na sua forma clinica tipica das outras for¬ 
mas de artrite idiopatica juvenil, o que sugere diferentes 
mecanismos etiopatogenicos, ja sugeridos no artigo original 
de George Frederic Still. Os anticorpos antinucleares (AAN) e 
os fatores reumatoides sao geralmente negativos, e nunca foi 

Tabela 2 Criterios para diagnostico de PFAPA 

Inclusao Exclusao 

> 3 febres documentadas Neutropenia 

Duragao < 5 dias Inflamagao entre os 

Ocorrem em intervalos de 3 a 6 periodos febris 

semanas Historia familiar 

Faringite, ulceras aftosas ou linfonodos 

cervicais dolorosos 

Bom estado geral entre os episodios 
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demonstrada a presenga de outros autoanticorpos ou celulas T 
autorreativas. A associagao genetica a polimorfismos dos ge¬ 
nes das citoquinas inflamatorias IL-6, TNF-alfa e MIF ( macro¬ 
phage migration inibition factor) evidenciam de forma indireta 
a possibilidade de inclusao da AIJS nas sindromes autoinfla- 
matorias, assim como a boa resposta ao anakinra (inibidor do 
receptor de IL-1), a semelhanga de outras sindromes autoin- 
flamatorias (p.ex., a sindrome CINCA), pode ser outra eviden- 
cia da sua natnreza autoinflamatoria. 15 

Recentemente, na Arabia Saudita, foi identificada uma 
unica mutagao em LACC1 que foi associada com uma sindro- 
me semelhante a AIJS em 13 pacientes de 5 familias consan- 
guineas. 16 

A AIJS sera discutida em capitulo especifico. 

Doempas piogenicas 

Sindrome de artrite piogenica, pioderma 
gangrenoso e acne 

A sindrome PAPA ( pyogenic arthritis , pyoderma gangrenosum , 
and acne ) e uma doenga de transmissao autossomica domi- 
nante causada por mutagoes no gene PTSTIPA (proline-serine- 
-threonine phosphatase interacting protein l). 9 Caracteriza-se 
por episodios recorrentes de inflamagao nas articulagoes e na 
pele: artrite piogenica esteril, de inicio na infancia; pioderma 
gangrenoso (Figura 6); acne cistica grave, de inicio na adoles- 
cencia e que persiste na idade adulta. Embora os episodios de 
inflamagao sejam autolimitados, a sua recorrencia leva a acu- 
mulo de material piogenico esteril (rico em neutrofilos) e des- 
truigao das articulagoes afetadas. Os episodios recorrentes de 
artrite esteril ocorrem geralmente apos traumatismos mini- 
mos, mas tambem podem surgir espontaneamente. 9 

Outras manifestagoes menos frequentes sao o diabete me- 
lito insulino-dependente de inicio na idade adulta, proteinu¬ 
ria e formagao de abscessos no local de injegoes. Alguns casos 



Figura 6 Pioderma gangrenoso em cicatrizagao - sindrome 
PAPA. 


respondem a administragao de corticosteroides. Nos casos re- 
fratarios, estao descritas duas alternativas terapeuticas: anti- 
-TNF-alfa, que tambem parece ser eficaz no tratamento do pio¬ 
derma gangrenoso, e antagonistas do receptor da IL-1, 
administrados de forma intermitente, apenas no tratamento 
das crises de artrite. 17 

Osteomielite cronica multifocal recorrente 
Descrita em 1972, 18 a doenga e mais prevalente em meninas 
(4:1). 19 Clinicamente, a osteomielite cronica multifocal recor¬ 
rente (chronic recurrent multifocal osteomyelitis - CRMO) imi- 
ta a osteomielite infecciosa. 1518 ' 21 Os sinais e sintomas sao insi- 
diosos. Os doentes apresentam dor ossea multifocal 
acompanhada ou nao de febre baixa. A sintomatologia local e 
de urn processo inflamatorio com dor, tumefagao, rubor e im- 
potencia funcional. As metafises dos ossos longos, como a ti¬ 
bia, sao frequentemente comprometidas, no entanto, costelas, 
clavicula e corpos vertebrais tambem podem ser acometidos. 
Ao contrario da osteomielite bacteriana, nao existe repercus- 
sao sobre o estado geral do doente. A evolugao da doenga e ha- 
bitualmente caracterizada pela apresentagao periodica das 
crises dolorosas com posterior remissao. Na maioria dos doen¬ 
tes, observa-se uma lesao sintomatica em cada crise, apesar 
da presenga de varias lesoes simultaneas. A associagao de 
CRMO a outras patologias, como doenga inflamatoria do in- 
testino, psoriase, pustulose palmoplantar e sindrome de 
Sweet, foi descrita. 

A etiologia e desconhecida, no entanto, ha evidencia de 
uma possivel suscetibilidade genetica. 21 

A suspeita do diagnostic e clinica. 15 ’ 20 22 As alteragoes labo- 
ratoriais mostram discreta elevagao da velocidade de sedi- 
mentagao (menor que na osteomielite infecciosa) e o hemo- 
grama e habitualmente normal. As alteragoes radiograficas 
dependem da fase da doenga e assemelham-se as encontradas 
na osteomielite: lesoes osteoliticas no inicio da doenga que 
gradualmente sao rodeadas por esclerose marginal com alar- 
gamento do osso afetado. 

As alteragoes radiologicas iniciais podem simular sarcoma 
osseo. A RM e a tomografia computadorizada (TC) podem for- 
necer informagao sobre as articulagoes e os tecidos moles ad- 
jacentes. A cintilografia ossea e util para detectar outras areas 
afetadas assintomaticas. 

Os achados histopatologicos nao sao especificos, no entan¬ 
to, a biopsia ossea e necessaria para excluir processo infeccio- 
so (culturas para bacterias aerobias e anaerobias, fungos e mi- 
cobacterias tipicas e atipicas), bem como outros diagnostics, 
como neoplasias. 15 20 22 

A terapeutica de escolha e usar AINH. Os corticosteroides 
tambem podem ser uteis. Tratamentos mais recentes com o 
bloqueador do fator de necrose tumoral (TNF-alfa) inflixima- 
be mostraram boa resposta. 15 20 22 

Doengas granulomatosas 

Sindrome de Blau 

E uma doenga inflamatoria sistemica rara, caracterizada pelo 
aparecimento precoce de artrite granulomatosa, uveite e le- 
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soes cutaneas. Esta relacionada a mutagao no gene NOD2 
(16ql2), responsavel pelas alteragoes na resposta imune inata, 
inflamagao e apoptose. 

As manifestagoes articulares (artrites, tenossinovites e cis- 
tos sinoviais, simetricos, em grandes articulagoes) tem inicio 
antes dos 10 anos de idade. A camptodactilia decorrente de te- 
nossinovite hipertrofica e caracteristica e sinal de progressao 
da doenga. 0 comprometimento cutaneo e descrito como der- 
matite ictiosiforme, que pode ser confundida com dermatite 
atopica na sua fase inicial 23 (Figura 7). 

As manifestagoes clinicas incluem febre, hipertensao siste- 
mica e pulmonar maligna, vasculite dos grandes vasos e infla¬ 
magao granulomatosa de figado, rins e pulmao. 

0 comprometimento ocular com perda visual significativa 
ocorre em 20 a 30% dos individuos afetados e resulta de iridori- 
clite granulomatosa insidiosa e uveite posterior, que podem 
evoluir para urn panuveite destrutiva grave. Tambem pode ocor- 
rer o envolvimento posterior com vitrite, coroidite multifocal, 
doenga vascular da retina e edema do nervo optico 23 (Figura 8). 

Nao ha evidences em relagao ao tratamento ideal da 
sindrome de Blau. Baixas doses diarias de corticosteroides as- 
sociadas ao metotrexato sao efetivas na maioria dos casos, ex- 
ceto nas uveites. Drogas anti-TNF, como infliximabe e adali- 
mumabe, podem contribuir no avango do tratamento do 
quadro articular, no entanto, seus efeitos sobre a uveite sao 
menos convincentes. Estudos mostram o potencial efeito do 
canaquinumabe sobre esses pacientes. 24 

Doengas do complemento 

Doenga de Behget 

E uma doenga inflamatoria sistemica, caracterizada por ulce- 
ras orais e genitais recorrentes e envolvimento ocular. Embora 



Figura 7 Dermatite ictiosiforme em crianga com sindrome 
de Blau. 



a patogenese permanega pouco compreendida, varios estudos 
demonstraram que a predisposigao genetica e urn fator impor- 
tante para a suscetibilidade a doenga. 25 26 

0 HLA-B51 (subtipo B510101) e o marcador genetico mais 
fortemente associado a doenga. 

Deficiencia de adenosina desaminase 2 
A deficiencia de adenosina desaminase 2 (ADA2) caracteriza- 
-se por inflamagao anormal de varios tecidos, particularmente 
os vasos sangumeos (vasculite). Os sinais e sintomas podem 
ter inicio tanto na crianga como no adulto. A gravidade da 
doenga tambem varia, mesmo entre individuos afetados da 
mesma familia. 

Caracteriza-se inicialmente por acidente vascular encefali- 
co e livedo reticular (Figura 9). A inflamagao descontrolada 
que a deficiencia de ADA2 pode ocasionar causa comprometi¬ 
mento do trato gastrointestinal, rins e sistema nervoso. Ape- 
sar de cursar com febre intermitente e hepatoesplenomegalia, 
a deficiencia de ADA2 nao esta associada com aumento signi¬ 
ficative do risco de infeegoes bacterianas e virais, pois as alte¬ 
ragoes do sistema imunologico sao discretas. 

Dependendo da gravidade e da localizagao da inflamagao, a 
doenga pode causar incapacidade ou ser fatal. 27 

Vasculopatia associada a STING com inicio 
na infancia 

Descrita ha pouco tempo, e definida como uma vasculopatia 
causada por mutagoes de aumento da fungao do TMEM173/ 
STING. Inicia-se nos primeiros meses de vida, com vasculopa¬ 
tia manifestando-se com trombose microangiopatica princi- 
palmente em face, orelhas, nariz, dedos, maos e pes. Essas le- 
soes comegam como erupgoes cutaneas e podem progredir 
para ulceras, necrose, perfuragao de septo nasal e amputagoes. 

Tem como caracteristica o fenomeno de Raynaud de inicio 
precoce, febre baixa recorrente e linfonodomegalia. Miosite e 
comprometimento articular sao raros. Pode ocorrer doenga 
pulmonar intersticial que, por sua vez, pode levar a fibrose. 28 

Autoinflamagao, deficiencia de anticorpos e 
alteragoes imunologicas associadas ao PLCG2 
E uma doenga sistemica autossomica dominante caracteriza¬ 
da por lesoes cutaneas bolhosas recorrentes, com infiltrado in- 
flamatorio denso e participagao variavel de outros tecidos, 
como olhos, articulagoes e trato gastrointestinal. Os indivi¬ 
duos afetados tem uma deficiencia imunologica humoral leve 
associada a sinusites e infeegoes pulmonares recorrentes, sem 
autoanticorpos circulantes. 29 



Figura 8 Uveite em crianga com sindrome de Blau. 


Figura 9 Livedo reticular em paciente com deficiencia de 
ADA2. 
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Nos casos relatados, os sintomas foram parcialmente con- 
trolados com corticosteroides em altas doses e drogas anti- 
-IL-1. 29 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender a definipao das doenpas 
autoinflamatorias e sua diferenciapao com doenpas 
autoimunes. 

• Atentar para os sinais e sintomas que podem sugerir o 
diagnostico de doenpa autoinflamatoria. 

• Fazer diagnostico diferencial entre os diversos tipos de 
doenpas autoinflamatorias. 

• Solicitar exames que auxiliem no diagnostico 
diferencial com doenpas infecciosas e neoplasicas. 

• Estar atento para uma boa anamnese e exame fisico, 
pois eles podem dar o diagnostico antes da realizapao 
de testes geneticos. 

• Conhecer as possibilidades de tratamento visando a 
redupao da morbimortalidade deste grupo de doenpas. 
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Introdugao 

Bacterias, virus, fungos e parasitas podem causar artrite de na- 
tureza aguda ou cronica, que pode ser classificada em infeccio- 
sa/septica, reativa ou inflamatoria. 1 Na artrite septica ou infec- 
ciosa, e possivel identificar o agente etiologico nas articulagoes, 
secundario a uma infecgao em outra parte do corpo. Na artrite 
pos-infecciosa e na reativa, o microrganismo nao e detectado 
na articulagao. Este capitulo abordara algumas artrites infec- 
ciosas bacterianas, as artrites virais e as artrites reativas. 

Artrites infecciosas bacterianas 

Artrite septica 

A artrite septica e a infecgao bacteriana intra-articular. E con- 
siderada uma emergencia medica, pois pode resultar em se- 
quelas graves se nao reconhecida e tratada a tempo. 0 meca- 
nismo de infecgao mais comum e por disseminagao 
hematogenica a partir de qualquer foco infeccioso, mas pode 
ocorrer por inoculagao direta apos traumas abertos ou por 
complicagoes de procedimentos medicos, como pungoes. 2 

Epidemiologia 

A artrite septica afeta criangas de todas as idades. No periodo 
neonatal, geralmente resulta de procedimentos invasivos. E 
urn pouco mais frequente em meninos (55 a 62% dos casos) e 
nao ha predilegao racial. 

Etiologia 

A bacteria mais prevalente em todas as idades eoS. aureus 
(ate 85%), mas em aproximadamente 1/3 dos casos nao se 
consegue isolar o agente etiologico. Nesses casos, a analise da 
faixa etaria e dos fatores predisponentes dirigem as suspeitas 
para outros agentes (Tabela 1). 

Quadro ch'nico 

A crianga com artrite septica geralmente se apresenta febril, ir- 
ritada, com intensa dor articular, posigao antalgica, acompa- 
nhada dos demais sinais inflamatorios: edema, rubor, calor e 


Tabela 1 Provaveis agentes etiologicos nas diferentes 
faixas etarias 

Recem-nascidos: bacterias Gram-negativas e estreptococos do 
grupo B, encontrados no canal do parto ou material cirurgico 
contaminado 

Lactentes de 6 meses a 2 anos de idade: Haemophilus influenzae 
tipo B, mais raro apos a disponibilidade da vacina anti-hemofilo 

Salmonella : aproximadamente 1% de todos os casos, 
particularmente comum na anemia falciforme 

Neisseria gonorrhoeae : e o principal agente etiologico dos 
adultos jovens com vida sexual ativa 

Outras bacterias, como Pseudomonas, Pasteurella e Klebsiella, 
sao mais raras 


perda de mobilizagao. Devem ser investigados fatores predis¬ 
ponentes, como infecgoes recentes e traumas. 

Em geral, a artrite septica e monoarticular, embora possa 
envolver multiplos sitios em pacientes com septicemia e em 
imunodeprimidos. A articulagao do joelho e a mais acometida, 
seguida por quadril, tornozelo, cotovelo e ombro. 

0 diagnostic pode ser mais dificil em recem-nascidos por 
ser menos evidente o envolvimento articular em posigao an¬ 
talgica. Pode haver irritabilidade, letargia, ausencia de febre, 
recusa alimentar e vomitos, e, portanto, todo neonato com 
septicemia deve ter as articulagoes avaliadas. 

Em criangas maiores, pre-escolares e escolares, deve-se es- 
tar atento a possibilidade de dor referida em urn sitio distal a 
lesao, como a dor referida em joelho no paciente com artrite 
de quadril. 0 exame fisico cuidadoso revelara a sede anatomi- 
ca da lesao. 

Na posigao antalgica da artrite de quadril, o paciente man- 
tern a coxa em abdugao, flexao e rotagao externa; na artrite do 
joelho, o membro fica em flexao parcial; na artrite do ombro, 
ha rotagao interna; e na artrite do cotovelo, discreta flexao. 

Diagnostico 

0 exame mais importante e a analise do liquido sinovial, que 
se mostra pouco viscoso, de aspecto turvo e purulento, com 
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leucocitose intensa (em geral > 50.000) e predominio de poli- 
morfonucleares (em geral > 75%). A cultura do liquido sinovial 
e indispensavel para identificar o agente infeccioso e testar a 
sensibilidade ao antimicrobiano. Alem de servir a investiga- 
gao diagnostics, a pungao do liquido retira o material infecta- 
do, diminui a pressao intra-articular e alivia a dor. Na suspeita 
diagnostics de artrite septica, hemoculturas tambem devem 
ser solicitadas. 

0 hemograma pode ser normal na fase inicial e depois evo- 
luir com leucocitose e neutrofilia. As provas de atividade infla- 
matoria, como a proteina C reativa (PCR) e a velocidade de 
hemossedimentagao (VHS), estao elevadas. Em recem-nasci- 
dos, o hemograma e a VHS podem estar normais. 

Nas fases iniciais da doenga, a ultrassonografia evidencia 
apenas o aumento do liquido sinovial. As radiografias simples 
so sao expressivas apos 1 ou mais semanas de doenga, quando 
mostram aumento do espago articular, edema de tecidos mo¬ 
les, distensao da capsula e subluxagao (principalmente em 
quadris de recem-nascidos). A cintilografia ossea e a resso- 
nancia magnetica (RM) sao uteis para o diagnostico precoce, 
pois permitem detectar a inflamagao em fase inicial principal¬ 
mente em articulagoes profundas como as sacroiliacas. 

Tratamento 

0 tratamento tern como objetivos prevenir a destruigao da car- 
tilagem articular e manter o movimento e a fungao articular. 

Apos solicitar as culturas (sangue e liquido sinovial) para 
identificar o agente etiologico, inicia-se o antibiotico de acor- 
do com a idade e os fatores predisponentes, substituindo-o, se 
necessario, quando o antibiograma estiver disponivel, ou na 
falta de resposta a terapia inicial. Tradicionalmente, a duragao 
da terapia e de 6 a 8 semanas, sendo nas 3 primeiras semanas 
por via endovenosa. A mudanga para via oral baseia-se na me- 


lhora clinica e laboratorial (redugao das provas de atividade 
inflamatoria). Entretanto, estudos recentes sugerem que cur- 
sos mais curtos (10 a 14 dias) de antibioticos em altas doses 
podem ser igualmente eficazes, desde que a resposta clinica 
seja adequada e os niveis de PCR se normalizem. Contudo, 
essa pratica ainda nao e corriqueiramente adotada e os cursos 
mais longos de antibiotico continuam sendo a pratica mais co¬ 
mum. A Tabela 2 demonstra os principais agentes etiologicos 
e os antibioticos mais comumente empregados nas diversas 
faixas etarias. 

Tradicionalmente, a drenagem cirurgica aberta em casos de 
artrite do quadril era recomendada para reduzir a morbidade; 
entretanto, estudos recentes sugerem que talvez essa aborda- 
gem nem sempre seja necessaria. 

Prognostico 

0 curso da doenga e rapido e sequelas graves podem ocorrer, 
principalmente se houver lesao da cartilagem de crescimento 
e do nucleo epifisario. E importante que o diagnostico seja 
precoce e o tratamento adequado iniciado em tempo habil. 

Artrite gonococica 

A artrite gonococica, causada pela Neisseria gonorrhoeae 7 e 
uma forma de artrite septica relatada em todos os grupos eta- 
rios pediatricos e sera revista separadamente porque tern cer- 
tas particularidades. 3 A transmissao vaginal durante o parto, o 
relacionamento sexual entre adolescentes e o abuso sexual 
sao as principais fontes de transmissao. 

Epidemiologia 

A maioria dos casos ocorre em adolescentes. 0 sexo feminino 
e o mais afetado, diferentemente do que se observa em 
adultos. 


Tabela 2 Opqoes de antibioticoterapia de acordo com a faixa etaria e provavel agente etiologico 


Faixa etaria 

Microrganismo 

Antibiotico 

Dose 

Recem-nascido (> 2 kg, > 7 dias de vida) 

S. aureus 

Oxacilina 

100 a 200 mg/kg/dia 


Estreptococo do grupo B 

Ampicilina + gentamicina 

100 a 200 mg/kg/dia/ 

8 mg/kg/dia 


Gram-negativos entericos 

Gentamicina 

8 mg/kg/dia 

Menores de 5 anos 

S. aureus 

Oxacilina 

100 a 200 mg/kg/dia 


H. influenzae 

Ceftriaxona ou 
cefotaxima 

50 a 100 mg/kg/dia 

100 a 200 mg/kg/dia 


Kingella kingae 

Penicilina cristalina ou 
oxacilina 

250.000 Ul/kg/dia 

100 a 200 mg/kg/dia 


Streptococcus pyogenes 

Penicilina cristalina 

250.000 Ul/kg/dia 


Streptococcus pneumoniae 

Penicilina cristalina 

250.000 a 400.000 Ul/kg/dia 

Maiores de 5 anos 

S. aureus 

Oxacilina 

100 a 200 mg/kg/dia 


Streptococcus pyogenes 

Penicilina cristalina 

250.000 Ul/kg/dia 

(anemia falciforme) 

Salmonella sp 

Cefotaxima ou 
ceftriaxona 

100 a 200 mg/kg/dia 

50 a 100 mg/kg/dia 

Adolescentes 

N. gonorrhoeae 

Ceftriaxona 

50 mg/kg/dia 


Pseudomonas 

Ceftazidima 

100 mg/kg/dia 
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Quadro ch'nico 

0 quadro clinico varia de acordo com a idade do paciente. Em 
recem-nascidos, as manifestagoes articulares surgem em 1 a 2 
semanas apos o parto, com ou sem febre, irritabilidade e ano¬ 
rexia. Frequentemente, a artrite e poliarticular, cumulativa, 
com importante edema periarticular. Entre as manifestagoes 
extra-articulares, pode ser encontrado o exantema toxico mi¬ 
liar; vulvovaginite e secregoes retais nao sao achados comuns. 
A oftalmia gonococica e rara em razao do uso rotineiro do ni- 
trato de prata para sua prevengao. 

A maioria dos adolescentes que desenvolve artrite gonococica 
apresenta infecgao geniturinaria assintomatica. A infecgao gono¬ 
cocica disseminada costuma evoluir com uma fase inicial, bacte- 
riemica, caracterizada por febre, calafrios, poliartralgia / poliartri- 
te migratoria ou aditiva, tenossinovite assimetrica em dorso das 
maos e tornozelos e lesoes cutaneas. Em poucos dias, a artralgia 
pode regredir ou, mais frequentemente, evoluir para artrite fran- 
camente septica de uma ou mais articulagoes, em geral de modo 
assimetrico e preferencialmente em membros superiores (pu- 
nhos). A presenga de papulas, vesiculas ou pustulas com base 
eritematosa, nao dolorosas e nao pruriginosas, localizadas prin- 
cipalmente em extremidades, ocorre em 2/3 dos casos. 

Diagnostico 

Os achados no hemograma, aumento da VHS e da PCR sao 
inespecificos e podem revelar apenas a presenga do processo 
inflamatorio, tanto no recem-nascido, como na crianga maior. 

0 liquido sinovial e caracteristicamente inflamatorio, com 
contagem de leucocitos entre 30.000 e 100.000 celulas/mL, 
com predominio de polimorfonucleares. A cultura deve ser 
feita em meios especiais, entretanto, ainda assim, o resultado 
e negativo em 50% dos casos. Raramente, a bacterioscopia e 
positiva. E importante fazer culturas de outros locais, como 
trato genital, orofaringe, reto e vesiculas cutaneas. 

Os exames de imagem na fase aguda mostram apenas ede¬ 
ma de partes moles, porem, quando o tratamento e retardado, 
as alteragoes evolutivas sao identicas as das outras formas de 
artrite septica. 

Tratamento 

Em 1989, o Centro de Controle e Prevengao de Doengas nos 
EUA recomendou o uso de ceftriaxona como droga de escolha 
para todas as infecgoes gonococicas. Em adultos, a dose utili- 
zada e de 1 g intramuscular ou endovenosa, a cada 24 horas, 
durante 7 dias. Em criangas, a dose recomendada de ceftriaxo¬ 
na e de 50 mg/kg/dia a cada 24 horas, por 7 dias. Recomenda- 
-se tambem o tratamento presuntivo de Chlamydia em todos 
os pacientes com infecgao gonococica. 

Artrite meningococica 

A infecgao meningococica pode ser assintomatica ou apresen- 
tar-se com meningite e septicemia. As complicagoes articula¬ 
res variam de 2 a 10% nas series relatadas. 

A artrite pode ser septica, com a demonstragao do agente 
etiologico na articulagao, ou pode ser esteril, resultante da res- 
posta imunologica, apos o inicio da terapeutica especifica. 4 ’ 5 


Quadro ch'nico 

Artrite septica 

Sintomas como febre, mal-estar, nauseas, vomitos, mialgias, 
letargia e exantema precedem o inicio da artrite septica, geral- 
mente poliarticular, com derrames pequenos ou ausentes na 
maioria dos casos. A Neisseria meningitidis e isolada no liquido 
sinovial purulento em 80 a 90%, no sangue em 40%, e na oro¬ 
faringe em 30% dos casos de artrite septica primaria. 

Artrite imunomediada 

Ocorre durante a recuperagao da infecgao meningococica, 
tambem chamada pos-meningococica. Caracteriza-se pela es- 
terilidade do liquido sinovial, pela insensibilidade aos antibio- 
ticos e pela responsividade aos anti-inflamatorios nao hormo- 
nais (AINH). Acomete preferencialmente as grandes 
articulagoes e excepcionalmente as pequenas articulagoes in- 
terfalangicas. Afeta mais de uma articulagao em 60% dos ca¬ 
sos e e frequentemente bilateral. Geralmente surge nos 
primeiros 15 dias que se seguem a instalagao da meningite, de- 
saparecendo sem deixar lesao residual. A artrite resulta da res- 
posta imunologica do hospedeiro a bacteria, com a participa- 
gao de imunocomplexos que podem ser encontrados dentro 
da articulagao e no sangue. 

Diagnostico 

0 diagnostico bacteriologico e estabelecido pelo isolamento de 
Neisseria meningitidis de culturas de sangue, liquido cefalorra- 
quidiano (LCR) ou liquido sinovial. 0 LCR e o sangue sao as 
mais proveitosas fontes de cultura positiva, mas nem sempre 
e possivel isolar o agente no liquido sinovial da artrite septica. 

0 hemograma frequentemente apresenta leucocitose que 
varia de 12.000 a 40.000 celulas/mm 3 , mas na meningococ- 
cemia, numero normal de leucocitos ou leucopenia podem ser 
encontrados. Anemia e incomum, e a VHS e as demais provas 
de atividade inflamatoria estao frequentemente elevadas. Os 
pacientes com coagulagao intravascular disseminada (CIVD) 
podem apresentar plaquetopenia e diminuigao dos niveis seri- 
cos dos fatores de coagulagao. 

0 diagnostico diferencial essencial e entre as duas formas 
de artrite, baseado na apresentagao clinica e confirmado pela 
resposta terapeutica. Outras doengas que cursam com artrite e 
exantema devem ser consideradas no diagnostico diferencial, 
destacando-se as vasculites, a gonococcemia, a endocardite 
bacteriana subaguda e as doengas virais exantematicas. As 
consideragoes epidemiologicas, a demonstragao do agente 
etiologico e as manifestagoes clinicas de cada doenga ajudam 
a distinguir esses processos. 

Tratamento 

A antibioticoterapia recomendada na artrite septica meningo¬ 
cocica consiste na penicilina cristalina (250.000 a 300.000 
Ul/kg/dia, maximo 12 milhoes Ul/dia, a cada 4 a 6 horas) ou 
ceftriaxona (100 mg/kg/dia). 

Na artrite de inicio tardio, pos-meningococica, os antibioti- 
cos nao sao indicados, e sim os AINH. 0 prognostico e exce- 
lente e, na maioria dos casos, ha cura sem sequelas. 
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Artrites virais 

Os virus tambem podem comprometer as articulagoes, sendo 
sempre mais comuns os quadros de artralgia do que verdadei- 
ramente artrite. A evolugao pode ser aguda ou cronica. 

A artrite viral deve ser mais frequente do que relatado na li- 
teratura, mas a benignidade do curso e a dificuldade de 
comprovagao do agente etiologico, principalmente nos casos 
que nao se acompanham de exantema tfpico, muitas vezes le- 
vam a suspeigao diagnostica de artrite viral, que infelizmente 
nao pode ser comprovada. 

0 envolvimento costuma ser poliarticular (pequenas e 
grandes articulagoes), migratorio, ter curta duragao (1 a 2 se- 
manas) e nao deixar sequelas. 6 ’ 7 

Epidemiologia 

As artrites virais ocorrem mais frequentemente em adultos do 
que em criangas. 

Quadro clinico 
Parvovirus humano B19 

0 parvovirus B19 e o agente etiologico do eritema infeccioso, 
frequente na idade escolar, e caracteriza-se pelo aparecimento 
de eritema malar, que confere urn aspecto de face esbofeteada, 
e urn exantema maculopapular, com poucos sintomas asso- 
ciados (febre, cefaleia, dor de garganta, tosse, anorexia). Ar¬ 
tralgia pode ocorrer em 8% das criangas e artrite em 3%, mas 
em adolescentes e adultos, o exantema e menos caracteristico 
e as manifestagoes articulares podem afetar 60% dos pacien- 
tes. Pode ser uma oligo ou poliartrite, frequentemente envol- 
vendo joelhos, mas tambem pode envolver quadris, metacar¬ 
pofalangicas e interfalangicas. A resposta aos AINH e boa, e o 
quadro resolve-se dentro de 3 a 4 semanas, podendo ser mais 
prolongado em adultos. 

0 diagnostic e confirmado com a presenga de anticorpos 
especificos IgM que surgem no 10 e dia e persistem positivos 
por cerca de 3 meses. A IgG comega a ser detectada a partir da 
2- semana do aumento da IgM. 

Chikungunya 

0 virus Chikungunya e transmitido pelo mosquito Aedes 
aegypti. Apos urn periodo de incubagao que pode durar ate 10 
dias (geralmente 2 a 4 dias), tern inicio febre, exantema, con- 
juntivite, mialgia e artralgia/artrite envolvendo pequenas arti¬ 
culagoes das maos e dos pes, punhos e tornozelos. A febre pode 
mostrar urn padrao bifasico, inicialmente por urn periodo de 1 a 
6 dias, seguido de urn intervalo apiretico e, em seguida, urn se- 
gundo ataque mais curto de febre. A artrite e menos frequente 
que a artralgia, mas pode durar semanas ou meses. As criangas 
sao menos propensas a experimentarem dores articulares. 8 

Epstein-Barr 

A infecgao aguda pelo EBV pode causar poliartralgia e, mais 
raramente, artrite. Em geral, surge no inicio da doenga, de for¬ 
ma aguda, simetrica, poliarticular (interfalangicas proximais), 
mas ocasionalmente existe monoartrite. 


Rubeola 

Atualmente, com a disponibilidade da vacina, os casos de ru¬ 
beola tornaram-se menos frequentes e, consequentemente, 
os de artrite/artralgia por rubeola. As vacinas atuais tambem 
sao menos artritogenicas. As manifestagoes articulares sao 
mais comuns em adultos, principalmente em mulheres. 

A artrite da rubeola geralmente tern inicio agudo e apresen- 
ta-se dentro de 7 dias apos o aparecimento do exantema tipico. 
No caso da artralgia pos-vacinal, o inicio se da dentro de 10 a 
28 dias apos a vacinagao. Artralgia e mais frequente que artrite, 
podendo estar associada a rigidez matinal e envolver peque¬ 
nas e grandes articulagoes (metacarpofalangicas, interfalangi¬ 
cas, joelhos, punhos, tornozelos e cotovelos). Os sintomas ar¬ 
ticulares geralmente se resolvem em 3 a 4 semanas, porem 
podem persistir por meses ou anos. 

Hepatite B 

A artrite da hepatite B surge em quase 1/3 dos pacientes e ini- 
cia-se no periodo pre-icterico, caracterizado por febre, mialgia, 
mal-estar, anorexia, nauseas e vomitos. 0 envolvimento arti¬ 
cular geralmente e uma poliartrite simetrica envolvendo inter¬ 
falangicas proximais, metacarpofalangicas, joelhos e tornoze¬ 
los. Na maioria dos casos, a artrite cessa com o inicio da 
ictericia. 0 tratamento e de suporte, e a resposta ao anti-infla- 
matorio em geral e boa. 

Hepatite C 

Os sintomas reumatologicos associados a hepatite C podem 
ser secundarios a crioglobulinemia mista. Artralgia e uma das 
mais comuns manifestagoes extra-hepaticas, mas a artrite e 
muito menos frequente. Pacientes podem apresentar mono 
ou oligoartrite intermitente, nao destrutiva, de grandes e me- 
dias articulagoes. 

Varicela 

A varicela e a varicela-zoster raramente podem ser acompa- 
nhadas de artrite na l a semana da doenga. Geralmente, a artri¬ 
te envolve urn joelho e caracteriza-se por evolugao benigna e 
rapida resolugao. Artrite septica bacteriana tambem pode 
ocorrer como complicagao da varicela. 

Caxumba 

Em criangas e adolescentes, a artrite pode preceder ou, mais 
comumente, suceder (1 a 3 semanas apos) as manifestagoes 
da caxumba. E rara, em geral de leve intensidade, oligoarticu- 
lar e dura 1 a 2 semanas. 

Hi V 

Artrite aguda associada ao HIV geralmente e autolimitada, 
dura cerca de 6 semanas e nao deixa sequelas. Entretanto, a 
infecgao por HIV pode estar associada a outras manifestagoes 
reumatologicas, sendo as mais comuns: artrite reativa, artrite 
psoriasiforme e espondiloartrite indiferenciada. 
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Outros virus 

Outros virus tem sido associados a presenga de artrite: citome- 
galovirus, adenovirus, herpes simples, coxsackievirus B, rota¬ 
virus e echovirus. 9 

Tratamento e prognostic*) 

A artrite viral aguda raramente necessita de tratamento espe- 
cifico. No entanto, se a duragao da artrite for maior do que 6 
semanas, urn reumatologista deve ser consultado. 

Artrite reativa (pos-infecciosa) 

A artrite reativa representa uma resposta a uma bacteria que 
esta ou esteve presente em outra parte do corpo, geralmente 
no trato gastrointestinal ou no trato geniturinario. Por defini- 
gao, agentes infecciosos viaveis nao sao encontrados no 
espago sinovial, e a artrite reativa e vista como uma doenga 
autoimune que resulta da reagao cruzada entre estruturas arti- 
culares e antigenos infecciosos. 9 

Epidemiologia 

A artrite reativa ocorre em 20 a 25% dos individuos portadores 
de HLA B27, mas em apenas 1 a 4% da populagao normal. Nas 
criangas, as bacterias artritogenicas que tern origem enterica 
podem ser Yersinia , Salmonella , Shigella ou Campylobacter. 
No adolescente com vida sexual ativa, a possibilidade de in¬ 
fecgao genital por Chlamydia trachomatis , Mycoplasma genita- 
lium e Ureaplasma urealyticum deve ser investigada. 

Quadro clinico 

0 quadro tipico da artrite reativa consiste em uma oligoartrite 
assimetrica, predominante em membros inferiores, associada 
a evidencia clinica ou laboratorial de infecgao previa genital ou 
enterica, em geral nas ultimas 4 semanas. Outras manifesta- 
goes clinicas que podem ser observadas sao: sacroileite, dor 
lombar, entesite, exantema e inflamagao ocular. Apos urn pe- 
riodo de atividade clinica que pode variar de semanas a meses, 
a artrite melhora e o paciente entra em remissao ou evolui 
para uma fase de recorrencia da atividade de doenga, que pode 
progredir para urn quadro de artrite relacionada a entesite ou 
de espondilite anquilosante. 

Ulceras orais em mucosa jugal e palato podem ocorrer e sao, 
em geral, indolores. As manifestagoes cutaneomucosas asso- 
ciadas mais comuns sao o eritema nodoso, a balanite circina- 
da e o ceratoderma blenorragico. Conjuntivite ocorre em 2/3 
dos casos no inicio do quadro. 

A sindrome de Reiter e uma denominagao em desuso que 
se refere a urn tipo de artrite reativa caracterizada pela triade 
classica de artrite, conjuntivite e uretrite (ou cervicite). 

Na fase inicial, o hemograma pode mostrar anemia, leuco- 
citose com neutrofilia e trombocitose. As imunoglobulinas, a 
VHS e a PCR podem estar aumentadas e correlacionam-se 
com atividade de doenga. 

Os exames laboratoriais que devem ser solicitados para in- 
vestigar a infecgao precedente incluem coprocultura e sorolo- 
gias (anticorpos contra bacterias artritogenicas). A uretrite e a 
cervicite podem estar associadas a piuria esteril. 


Tratamento 

AINH sao necessarios em quase todos os pacientes e corticos- 
teroides em alguns. Os anti-inflamatorios devem ser mantidos 
ate que a remissao seja alcangada. Quando a artrite reativa se 
cronifica, medicagoes como a sulfassalazina e agentes biologi- 
cos anti-TNF-alfa devem ser prescritas e mantidas por longos 
periodos. Nesses casos, a medicagao deve ser continuada por 
pelo menos 3 a 6 meses apos a remissao ser atingida, para evi- 
tar reativagao da doenga. 

Prognostico 

Os episodios de artrite reativa tendem a ser autolimitados, 
durando 3 a 6 meses. A maioria dos pacientes tem urn unico 
episodio de artrite, embora outros possam evoluir com qua¬ 
dras de artrite relacionada a entesite ou de espondilite anqui¬ 
losante. 

Desafios 

Mais estudos epidemiologicos sao necessarios para com- 
preender melhor e categorizar os microrganismos causadores 
de artrite. Alem disso, os medicos devem dispor de exames la¬ 
boratoriais padronizados e validados, acrescentando novas 
tecnicas que os ajudarao a diagnosticar e iniciar a terapia ade- 
quada. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer a artrite infecciosa como um diagnostico 
comum, que deve ser lembrado no diagnostico 
diferencial das artrites, principalmente das 
monoartrites agudas. 

• Identificar possfveis agentes etiologicos da artrite 
septica de acordo com a idade do paciente e a historia 
clinica. 

• Saber que a artrite septica e uma emergencia medica e 
que a analise e a cultura do Ifquido sinovial esclarecem 
a etiologia e favorecem o inicio precoce do tratamento 
adequado. 

• Reconhecer que a artrite gonococica pode surgir em 
qualquer faixa etaria e tem caracteristicas clinicas que 
devem ser buscadas no diagnostico diferencial com 
outras causas de artrite septica. 

• Entender que as artrites virais devem ser mais comuns 
do que tem sido relatado, mas o diagnostico etiologico 
nem sempre e facil. 

• Compreender que a artrite reativa e uma complicagao 
tardia de infecgao urogenital ou enterica. 
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CAPITULO 9 


OSTEOPOROSE 
NA INFANCIA 

Maria Teresa Ramos Ascensao Terreri 


Introdugao 

Osteoporose e uma doenga metabolica ossea caracterizada por 
densidade diminuida do osso normalmente mineralizado e 
comprometimento da microarquitetura ossea, com conse- 
quente aumento da fragilidade ossea e maior risco de fraturas. 
Para criangas e adolescentes, considera-se baixa massa ossea 
para a idade cronologica quando a densidade mineral ossea 
(DMO) e menor ou igual a 2,0 desvios padrao (DP) do valor 
normal para individuos saudaveis da mesma idade e sexo. 1 Os¬ 
teoporose e definida como a alteragao de DMO na presenga de 
fratura. 1 ’ 2 

A aquisigao da massa ossea e resnltado do balango entre a 
formagao e a reabsorgao osseas. Na infancia, a formagao exce- 
de a reabsorgao ossea, sendo esse processo mais intenso na 
adolescencia. Nessa etapa, ocorre urn acrescimo importante 
na massa ossea ate ser atingido o pico de massa ossea definido 
como o maximo de massa ossea presente no final da matura- 
gao esqueletica e atingido no final da 2- decada de vida. 

Fatores que determinam a massa ossea 

Existem varios fatores que determinam o pico de massa ossea, 
sendo o fator genetico o principal. Entretanto, fatores como 
sexo, estado hormonal, peso corporal, ingestao alimentar, ati- 
vidade fisica e presenga de fatores de risco, como uso de alcool 
ou fumo, doengas cronicas ou medicamentos osteopenizan- 
tes, podem influir na massa ossea. 3 

Causas primaries e secundarias de baixa 
massa ossea 

As causas primarias de osteoporose compreendem principal- 
mente a osteogenese imperfeita e a osteoporose idiopatica ju- 
venil. 

Sao causas de osteoporose secundaria: doengas endocrino- 
logicas (hipopituitarismo, hipertireoidismo, hiperparatireoidis- 
mo primario, hipogonadismo, sindrome de Cushing, deficien- 
cia de hormonio de crescimento), alteragoes gastrointestinais 
(intolerance a lactose, alergia a proteina do leite de vaca, ma 


absorgao intestinal, doenga inflamatoria intestinal, doenga he- 
patobiliar), doengas reumaticas (lupus eritematoso sistemico 
juvenil, dermatomiosite juvenil, artrite idiopatica juvenil), 
doengas renais, drogas (glicocorticoides, metotrexato, anticon- 
vulsivantes, antipsicoticos, diureticos de alga, antiacidos, anti- 
coagulantes), disturbios nutricionais (deficiencia de calcio, de 
vitaminas D, C e K e anorexia nervosa) e imobilizagao. 2 4 

Os glicocorticoides sao os principais causadores da osteo¬ 
porose secundaria. Doses baixas do medicamento, se usadas 
por mais de 1 mes, podem determinar perda de massa ossea. 0 
efeito osteopenizante e mais intenso nos primeiros 6 meses 
de uso e o osso trabecular (coluna vertebral) e o mais afetado. 

A Tabela 1 mostra as causas de osteoporose na infancia. 

Diagnostico 

A osteoporose e uma doenga silenciosa, e o paciente e assinto- 
matico. As manifestagoes clinicas ocorrem tardiamente quan¬ 
do aparecem as fraturas patologicas. Em razao da boa qualida- 
de do osso na infancia, as fraturas sao raras. Dor na coluna, 
cifose dorsal e diminuigao de estatura sao algumas manifesta¬ 
goes que podem ocorrer na presenga de fraturas. Na osteopo¬ 
rose secundaria, os exames laboratoriais como calcio e fosforo 
sericos, fosfatase alcalina e fosfaturia estao normais. Entre¬ 
tanto, a calciuria pode estar aumentada nos pacientes em uso 
de glicocorticoides. Outros exames, como fungao de tireoide, 
fungao renal, transaminases e provas de fungao hepatica, au- 
xiliam a determinar a causa da osteoporose secundaria. Os 
marcadores bioquimicos de formagao e reabsorgao osseas nao 
estao bem definidos na crianga e nao sao utilizados de rotina. 

Em casos de suspeita de raquitismo ou em casos de hiper- 
calcemia, deve ser determinada a concentragao de 25-hidroxi- 
vitamina D e paratormonio. 

A radiografia convencional e urn exame que mostra altera¬ 
goes apenas tardiamente, quando a perda de massa ossea e 
maior de 30%. 

0 exame padrao-ouro para o diagnostico de osteoporose e a 
densitometria ossea e deve ser realizada em pacientes de risco 
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Tabela 1 Causas de osteoporose na infancia 
Osteoporose primaria 


Osteoporose idiopatica juvenil 

Osteogenese imperfeita 

Osteoporose secundaria 

Genetica 

Renal 

Sindrome de Ehlers-Danlos 

Insuficiencia renal 

Sindrome de Marfan 

Acidose tubular 

Homocistinuria 

Pos-transplante 

Hipercalciuria idiopatica 

Neuropsiquiatricas - 
Imobilizagao 

Hipofosfatasia 

Anorexia nervosa 

Sistema digestorio 

Paralisia cerebral 

Sindromes de ma absorpao 

Paraplegia 

Doenga inflamatoria intestinal 

Distrofia muscular 

Doenga hepatobiliar 

Endocrina 

Alergia ao leite de vaca 

Hipopituitarismo 

Intolerance a lactose 

Hipertireoidismo 

Reumatologica 

Hipogonadismo 

Artrite idiopatica juvenil 

Hiperparatireoidismo 

Lupus eritematoso sistemico 

Sindrome de Cushing 

Dermatopolimiosite 

Outras causas 

Medicamentosa 

Desnutrigao 

Corticosteroides 

Neoplasias 

Metotrexato 

Fibrose cistica 

Anticonvulsivantes 

Anticoagulantes 


(fraturas de repetigao, radiografia com osteopenia, portadores 
de doengas cronicas, uso de drogas que diminuem a massa os- 
sea e em adolescentes com ingesta reduzida de calcio). A den- 
sitometria ossea avalia quantitativamente a massa ossea. E 
urn exame nao invasivo, rapido de executar e com baixa radia- 
gao. Os locais preferenciais para avaliagao na infancia sao: co- 
luna vertebral de LI a L4 e corpo total (excluindo-se a regiao 
do cranio). 1 0 exame pode ser realizado em criangas a partir 
dos 4 anos de idade, e os valores devem ser comparados com 
os de individuos saudaveis da mesma idade e sexo (Z escore) 
por meio de programas adequados. Apesar de ter boa precisao, 
seus resultados devem ser interpretados com cuidado, pois a 
massa ossea depende de idade, sexo, estatura, peso e estadio 
puberal de Tanner. Individuos com baixa estatura ou atraso 
puberal devem ser controles deles mesmos em exames subse- 
quentes e o Z escore nao deve ser considerado. Criangas e ado¬ 
lescentes com fatores de risco devem realizar o exame de con- 
trole anualmente. Criangas pre-puberes devem aumentar a 
sua densidade ossea em cerca de 5% ao ano e adolescentes pu- 
beres devem aumentar de 10 a 15% ao ano. 

Prevengao 

A aquisigao do pico de massa ossea ideal e importante, pois 
quanto mais otimizado ele for, menor sera o risco de desenvol- 


vimento de osteoporose na menopausa e na velhice. 0 pedia- 
tra deve estar consciente de que a prevengao deve comegar no 
lactente, mas principalmente na faixa etaria dos 10 aos 16 
anos de idade, em que se observam a aceleragao do crescimen- 
to e o ganho maximo de massa ossea. 

Durante a infancia e principalmente na adolescencia, a 
orientagao dietetica quanto ao consumo de leite e seus deriva- 
dos (queijo, iogurte, sorvete) e uma medida essencial para a 
incorporagao de calcio ao organismo. 56 Dietas hiperproteicas, 
hipernatremicas e com conteudo aumentado em fibras levam 
a urn mau aproveitamento do calcio. Principalmente na ado¬ 
lescencia, e importante a conscientizagao para que bebidas 
como refrigerantes e cafe nao substituam o leite ou derivados 
e que fatores de risco como fumo e alcool sejam evitados. A 
pratica de exercfcios deve ser estimulada. Os exercfcios com 
carga devem ser realizados durante 30 minutos por dia. Reco- 
mendam-se levantamento de peso (com supervisao profissio- 
nal), caminhadas, bicicleta, corridas e esportes nao competiti- 
vos. Exposigao ao sol da manha, quando nao contraindicada, 
promove a sfntese cutanea de vitamina D. 

Na prevengao da osteoporose induzida por glicocorticoides, 
preconiza-se o uso criterioso dessas drogas na dose minima 
efetiva e durante o menor tempo possivel. A suplementagao 
com calcio e vitamina D, logo apos o inicio da corticoterapia, e 
preconizada para aqueles que irao usar essa medicagao por 
mais de 3 meses. 

Tratamento 

A suplementagao diaria de calcio e indicada no tratamento da 
baixa massa ossea, e sua dose depende do aporte dietetico do 
paciente e da necessidade diaria de calcio de acordo com a fai¬ 
xa etaria. De urn modo geral, varia de 700 a 1.500 mg/dia (Ta¬ 
bela 2). 7 A administragao deve ser feita durante as refeigoes, 
nao mais de 500 mg por tomada. Seu uso e contraindicado em 
litiase renal ou hipercalciuria. Seus efeitos adversos incluem 
nauseas, vomitos, dispepsia e obstipagao. 

A vitamina D (25-hidroxivitamina D) na dose de 400 a 
1.000 Ul/dia deve ser associada ao calcio para se obter uma 
melhor eficacia no tratamento da baixa massa ossea. Efeitos 
adversos, como a hipercalcemia e a hipercalciuria, devem ser 
monitorados. Concentragoes de vitamina D devem ser medi- 
das em pacientes de risco. Nos casos de deficiencia de vitami¬ 
na D (concentragoes < 20 ng/mL), 8 independentemente dos 
sintomas, deve ser administrada uma dose de ataque de vita- 


Tabela 2 Quantidade diaria de calcio recomendada por 
faixa etaria 5 


Idade (anos) 

mg/dia 

1 a 3 

700 

4 a 8 

1.000 

9 a 13 

1.300 

14 a 18 

1.300 

Gestantes ou lactantes 

1.300 a 1.500 
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mina D3 (de 25.000 a 50.000 UI por semana conforme o indi- 
viduo pese menos ou mais de 30 kg, respectivamente) por 6 
semanas. Depois, deve-se conservar a suplementagao de vita- 
mina D em dose de manutengao de 400 a 1.000 UI/dia. 9 

Em casos de hipercalciuria previa ao tratamento (calcio uri- 
nario de 24 horas > 4 mg/kg/dia ou relagao calciuria/creati- 
miria > 0,16), e indicado o uso de diuretico tiazfdico, o qual di- 
minui a excregao urinaria de calcio e melhora a absorgao 
intestinal do mesmo. Utiliza-se a clortalidona na dose de 25 
mg/dia com ou sem suplementagao de potassio. 

Os bisfosfonatos tern despertado interesse no tratamento 
da osteoporose induzida por glicocorticoide, entretanto, de- 
vem ser indicados por especialistas, e o seu uso em criangas 
ainda se restringe a condigoes como: falha terapeutica com 
doses maximas de calcio e vitamina D, intolerancia ou con¬ 
traindicagao ao uso desses agentes e presenga de fratura pato- 
logica. 10 

Anticoncepgao e indicada em meninas em idade fertil. In- 
suficiencia renal e contraindicagao para o seu uso. O mais uti- 
lizado e o alendronato na dose de 35 ou 70 mg/semana (para 
pacientes com peso abaixo ou acima de 30 kg, respectivamen¬ 
te). 0 uso endovenoso de pamidronato e indicado na osteoge- 
nese imperfeita ou na falha ou contraindicagao ao alendrona¬ 
to. Os principais efeitos adversos dos bisfosfonatos sao: 
esofagite, febre transitoria, leucopenia, linfopenia, uveite, 
episclerite, mialgias, artralgias e hipocalcemia. A esofagite 
pode ser evitada se o alendronato for administrado ao acordar, 
em jejum, com agua. A crianga deve permanecer sentada por 
meia hora. 

Alteragoes radiograficas, como linhas escleroticas em me- 
tafises de ossos longos, sao descritas em pacientes em uso de 
bisfosfonatos. Entretanto, sao alteragoes reversiveis com a 
suspensao da droga e nao levam a comprometimento do cres- 
cimento esqueletico. 

Outras medicagoes para osteoporose usadas em adultos 
nao sao indicadas na infancia. 


References bibliograficas 

1. Lewiecki EM, Gordon CM, Baim S, Leonard MB, Bishop NJ, Bianchi ML 
et al. International Society for Clinical Densitometry 2007 Adult and Pe¬ 
diatric Official Positions. Bone 2008; 43(6):1115-21. 

2. Cassidy JT. Osteopenia and osteoporosis in children. Clin Exp Rheuma¬ 
tol 1999; 17:245-50. 

3. Pitukcheewanont P, Austin J, Chen P, Punyasavatsut N. Bone health in 
children and adolescents: risk factors for low bone density. Pediatr En¬ 
docrinol Rev 2013; 10(3):318-35. 

4. Ward LM, Glorieux FH. The spectrum of pediatric osteoporosis. In: Glo- 
rieux FH, Pettifor JM, Juppner H (eds.). Pediatric bone: biology & disea¬ 
ses. San Diego: Academic Press, 2003. p.401-2. 

5. Institute of Medicine. Dietary Reference Intakes: applications in dietary 
assessment. Washington: National Academy Press, 2003. 

6. Dror D, Allen L. Dairy product intake in children and adolescents in de¬ 
veloped countries: trends, nutritional contribution, and a review of as¬ 
sociation with health outcomes. Nutr Rev 2014; 72(2):68-81. 

7. Holick MF, Binkley NC, Bischoff-Ferrari HA, Gordon CM, Hanley DA, 
Heaney RP et al. Evaluation, treatment, and prevention of vitamin D de¬ 
ficiency: an Endocrine Society clinical practice guideline. J Clin Endocri¬ 
nol Metab 2011; 96(7):1911-30. 

8. Adams JS, Hewison M. Update in vitamin D. J Clin Endocrinol Metab 
2010; 95(2):471-8. 

9. Bianchi ML. How to manage osteoporosis in children. Best Practice Res 
Clin Rheumatol 2005; 19:991-1005. 

10. Thornton J, Ashcroft DM, Mughal MZ, Elliott RA, O’Neil TW, Symmons 
D. Systematic review of effectiveness of bisphosphonates in treatment 
of low bone mineral density and fragility fractures in juvenile idiopathic 
arthritis. Arch Dis Child 2006; 91:753-61. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que a adolescencia e a fase de maior aquisigao 
de massa ossea e como orientar a crianga e o 
adolescente para otimizar o pico de massa ossea. 

• Saber diferenciar as causas primarias e secundarias de 
osteoporose. 

• Saber interpretar a densitometria ossea, o exame 
padrao-ouro para detecgao de baixa massa ossea, e 
saber suas indicagoes em pacientes de risco. 

• Conhecer as formas de tratamento e prevengao da 
baixa massa ossea. 

• Saber a indicagao de outros agentes como 
bisfosfonatos excepcionalmente usados. 









CAPITULO 10 


DOENCA DE KAWASAKI 


Cristina Medeiros Ribeiro de Magalhaes 
Natalia Ribeiro de Magalhaes Alves 


Introdugao 

A doenga de Kawasaki (DK) e uma vasculite primaria sistemi- 
ca que compromete principalmente os vasos de medio e pe- 
queno calibres, mas tambem compromete vasos de grande ca¬ 
libre. E a segunda vasculite primaria mais frequente na faixa 
etaria pediatrica. Com o controle da febre reumatica, a DK pas- 
sou a ser reconhecida como a causa mais comum de cardiopa- 
tia adquirida na infancia nos paises desenvolvidos. Sua etiolo- 
gia ainda e desconhecida, e nenhum achado clinico ou 
laboratorial patognomonico para seu diagnostico definitivo foi 
identificado. 

A DK, inicialmente denominada sindrome mucocutanea lin- 
fonodal, foi descrita pela primeira vez na literatura medica por 
Tomisaku Kawasaki em 1967. 1 Na ocasiao, foram relatados 50 
casos acompanhados no periodo de 1961 a 1967. Kawasaki acre- 
ditava tratar-se de doenga benigna, autolimitada, que nao dei- 
xava sequelas. Em 1970, tornou-se evidente que a DK nao era 
tao benigna, pois uma pequena porcentagem das criangas mor- 
reram de maneira subita e inesperada. 2 A partir de entao, foi ob- 
servado que a morte muitas vezes ocorria por volta de 2 a 3 se- 
manas apos o imcio da febre, em urn momento em que o quadro 
clinico da doenga parecia estar melhorando ou ate resolvido. 3 A 
maioria dos obitos resultava de oclusao trombotica dos aneuris- 
mas das arterias coronarias, com ruptura de aneurisma(s). 4 ’ 5 

Estudos realizados no Japao e nos Estados Unidos, ava- 
liando coronarias de pacientes anos apos a fase aguda da 
doenga, evidenciaram alteragoes cronicas como a remodela- 
gao continua da parede das coronarias por varios anos; muitas 
vezes, essas alteragoes culminavam com estenose das corona¬ 
rias, perda da responsividade aos vasodilatadores coronaria- 
nos e neoformagao vascular dentro da parede do vaso. Hoje, a 
DK ja nao e considerada por muitos uma doenga aguda, e sim 
uma doenga com fase aguda, subaguda e tardia. 6 ' 9 

A DK pode acometer varias arterias e orgaos, como pulmao, 
intestino, vesicula biliar, sistema nervoso central (SNC), entre 
outros, mas o comprometimento cardiaco e o mais significati¬ 
ve, com a formagao de aneurismas coronarianos. 0 diagnosti¬ 


co e essencialmente clinico, e o tratamento medicamentoso, 
logo que iniciado, determina a melhora clinica e reduz os ris- 
cos de sequelas cardiacas. 610 

Epidemiologia 

De ocorrencia universal, a DK atinge todas as faixas etarias pe- 
diatricas, ainda que 85% dos casos ocorram em criangas me- 
nores de 5 anos. E menos frequente em pacientes com menos 
de 6 meses ou mais de 8 anos e, nesses casos, ha maior risco 
de formagao de aneurismas coronarianos. 611 

A DK ja foi descrita em todas as regioes do mundo, mas sua 
incidencia e muito variavel de regiao para regiao, sendo maior 
nos paises asiaticos, principalmente em descendentes de ja- 
poneses. Surtos epidemicos tern sido descritos em urn grande 
numero de paises, o que vem a sugerir uma etiologia infeccio- 
sa. Em 1979,1982 e 1986, ocorreram tres grandes epidemias 
no Japao. No entanto, a verdadeira incidencia mundial, sua 
morbidade e mortalidade permanecem desconhecidas. 6 

A 22 - Pesquisa Nacional da DK no Japao avaliou o numero 
de criangas diagnosticadas com DK em 2011 e 2012, e seus re- 
sultados foram: 243,1 por 100.000 criangas de 0 a 4 anos em 

2011 e 264,8 em 2012.0 numero de casos de DK registrados em 

2012 foi o maior ja registrado no Japao, nos ultimos anos. As ul¬ 
timas pesquisas mostram que o numero de doentes e a taxa de 
incidencia da DK no Japao vem aumentando anualmente, 12 
porem, a proporgao de pacientes com aneurisma coronariano e 
infarto do miocardio diminuiu de 6 para 2,8% na pesquisa rea- 
lizada de 2011 a 2012. Alem disso, a proporgao de doentes com 
aneurisma gigante da arteria coronaria, a sequela mais grave 
associada com a DK, tambem foi reduzida substancialmente 
(0,40 para 0,18%). 0 diagnostico e o tratamento precoces e ou¬ 
tros avangos no manejo do paciente durante a fase aguda da 
DK provavelmente sao responsaveis por essa melhoria. 12 

Apesar de ser mais frequente em criangas, principalmente 
na faixa etaria de 6 meses a 5 anos, ha alguns relatos de casos 
na literatura de DK em recem-nascidos e varias publicagoes de 
fase aguda da DK em adultos. A relagao entre meninos e meni- 
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nas varia de 1,5 a 1,7:1. 6 - 13>14 0 indice de recorrencia no Japao da 
DKede3a5%. 6 ’ 15 ’ 16 

Estudos tem demonstrado que irmaos de um paciente com 
DK tem risco 10 a 20 vezes maior de ter DK do que as criangas 
da populagao geral, e que historia pregressa de DK e observa- 
da 2 vezes mais em pais de criangas que apresentam a DK do 
que na populagao em geral. 717 0 risco de ocorrencia em ge- 
meos e de 13%. 618 Esses achados sugerem que a predisposigao 
genetica em interagao com a possivel exposigao a agentes in¬ 
fecciosos e ambientais tem um papel importante na etiopato- 
genia da doenga. 6 ’ 18 

A variagao sazonal na incidencia da DK e bem reconhecida, 
mas essas variagoes diferem entre os varios paises. No Reino 
Unido, Australia e EUA, ha uma incidencia maior no inverno e 
na primavera. 19 Na China e na Coreia, na primavera e no ve- 
rao. 4 Nos EUA e no Reino Unido, a incidencia esta mais corre- 
lacionada com a variagao das chuvas do que com a variagao da 
temperatura. 20 No Brasil, um estudo realizado em uma coorte 
clinica de 70 pacientes com DK demonstrou maior incidencia 
da doenga coincidindo com periodos de maior incidencia das 
doengas infecciosas de maio a junho (inicio da seca) e novem- 
bro e dezembro (inicio das chuvas). 21 

No Brasil, poucas sao as publicagoes referentes a DK. Nao 
existem dados epidemiologicos sobre essa doenga no nosso 
meio. Provavelmente, a DK vem sendo subdiagnosticada e 
confundida com outras doengas inflamatorias da infancia, so- 
bretudo por apresentar febre, exantema, adenomegalia e por 
ser autolimitada, dando a falsa ideia de cura. E provavel que 
muitos casos de morte subita infantil no nosso meio possam 
ser explicados pela ocorrencia de comprometimento cardiaco 
da DK nao diagnosticada. 22 

Um estudo recente analisou dados sobre a sazonalidade da 
ocorrencia da DK de 1970 a 2012 de 25 paises. 0 hemisferio 
norte extratropicos revelou um ciclo sazonal claro com au- 
mento do numero de casos de DK de dezembro a margo, com 
uma tendencia semelhante, mas nao tao signihcativa no he¬ 
misferio sul no outono e inicio do inverno. 23 

A taxa de mortalidade antes da imunoglobulina endoveno- 
sa no Japao era de 2% e, apos, 0,08%. 24 Nos EUA, a taxa de 
mortalidade apos a terapia com imunoglobulina endovenosa e 
de 0,17% nos pacientes hospitalizados. 25 0 pico de mortalida¬ 
de ocorre em torno de 15 a 45 dias, sobretudo por conta da 
trombocitose e da ruptura de aneurismas de coronarias. 

0 uso recente de z escores baseados em calculos de area de 
superficie corporea para determinar mensuragoes do diame- 
tro de arterias coronarias levou a observagao de que a dilata- 
gao da arteria coronaria e provavelmente mais prevalente e 
potencialmente mais grave do que vinha sendo observado. 2627 

Etiopatogenia 

A causa da DK permanece desconhecida, apesar de as caracte- 
risticas clinicas (doenga febril com fase aguda autolimitada) e 
epidemiologicas (sazonalidade e carater epidemico) favorece- 
rem a hipotese de um agente infeccioso ser o determinante 
causal ou desencadeante de uma resposta imunologica aber- 
rante, que, entretanto, ainda nao foi comprovado. 


Existem teorias em estudo, ainda com discordances no 
meio cientifico para a etiopatogenia da DK. 

A teoria de que a DK seja causada por um agente infeccioso 
foi a primeira a ser proposta, por ser uma doenga com fase 
aguda autolimitada, por apresentar sinais e sintomas de doen¬ 
ga infecciosa como febre elevada, exantema, enantema e ade¬ 
nomegalia e por ocorrer em surtos epidemicos. 

Muitos estudos realizados a procura do agente etiologico 
da DK com base em culturas e testes sorologicos nao tiveram 
sucesso. 20 

0 coronavirus NH-NL63 (HCoV-NL63) tem sido um dos 
agentes infecciosos mais estudados como sendo um prova¬ 
vel agente etiologico ou desencadeante da DK. Inhltragao de 
IgA plasmatica no trato respiratorio de criangas com DK e 
presenga de corpos de inclusoes no epitelio ciliado bronqui- 
co na fase aguda da DK sugerem que a porta de entrada do 
agente ou agentes etiologicos da DK seja o trato respirato¬ 
rio, 28 porem, outros estudos realizados nao encontraram o 
coronavirus em amostras de tecido respiratorio ou nasofarin- 
geo de doentes com DK com significance estatistica, o que 
invalidou a possibilidade de esse virus ser o agente causal da 
doenga. 

A outra teoria e a da estimulagao imunologica por superan- 
tigenos bacterianos como as toxinas estahlococicas e estrepto- 
cocicas. 29 0 superantigeno ativa as celulas natural killer , esti- 
mula a ativagao policlonal de linfocitos B e a exacerbagao da 
atividade da endotoxina e do efeito toxico sobre o endote- 
lio. 30 31 No entanto, um estudo multicentrico nao mostrou dife- 
rengas no isolamento de bacterias produtoras de superantige- 
nos entre pacientes com DK e o grupo-controle febril. 32 

A teoria imunologica propoe que a DK seja causada por 
uma resposta imunologica aberrante em individuos genetica- 
mente predispostos, desencadeado por um gatilho, mais pro¬ 
vavel um ou mais agentes infecciosos, antigeno este altamen- 
te imunoestimulante. 6 ’ 33 Os dados que fundamentam essa 
teoria sao: presenga de vasculite e artrite na DK; infrequente 
transmissao pessoa para pessoa; 40 anos de estudo sem que 
tenha sido estabelecido um agente etiologico; presenga de an- 
ticorpos antiendotelio (AECA); ativagao policlonal de celulas 
B e papel da imunoglobulina A (IgA) plasmatica com um pa- 
drao de ativagao oligoclonal. 33 ’ 34 

Analise de sequencia genica da cadeia pesada alfa de imu- 
noglobulinas provenientes de inhltrado inflamatorio da pare- 
de arterial de pacientes com DK mostrou que um numero res- 
trito de anticorpos especihcos IgA estava presente (resposta 
oligoclonal), indicando resposta imune antigeno-dirigida. 31 

A suscetibilidade genetica para a DK e provavelmente poli- 
genica, com polimorhsmo em varios genes. Alguns alelos ge- 
nicos (dos genes CCR3 , CCR2, CCR5 que sao receptores de ci- 
tocinas) mostram associagao signihcativa com doenga de 
Kawasaki. 35 Polimorhsmo genetico tem sido referido para va¬ 
rios componentes da resposta imune, como interleucinas IL-4, 
IL-6, fator de necrose tumoral alfa (TNF-alfa) e receptor 5 da 
quimiocina. 36 ’ 37 0 polimorhsmo do gene do receptor de inter- 
leucina 1 (IL-1R) tambem tem sido implicado na patogenese 
da doenga de Kawasaki, e o da metaloproteinase 13 (MMP-13) 
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apresenta associagao significativa com a formagao de aneuris- 
mas coronarianos. 738 ' 40 

Estudos tern mostrado que a DK tambem esta associada a 
certo polimorfismo genetico dos alelos do complexo maior de 
histocompatibilidade (HLA) nos haplotipos HLA classe I (A, 
B e C) e alelos DRB1. No entanto, a base genetica de suscetibi- 
lidade a doenga de Kawasaki e complexa e nenhum HLA de 
classe II haplotipo e comum a maioria dos individuos com 
DK. 7 

Embora sua etiologia permanega desconhecida, pesquisas 
sugerem que a DK ocorra por uma resposta imunologica aber- 
rante em individuos geneticamente predispostos, podendo 
ser desencadeada por mais de urn agente infeccioso. Alem dis- 
so, a sazonalidade da DK, que difere por pais e por regiao, 
sugere a presenga de diferentes agentes causais entre esses 
paises/regioes, o que pode explicar varios agentes desenca- 
deantes levando a sua ocorrencia em surtos epidemicos e em 
periodos de maior incidencia de doengas infecciosas. 20 

Fisiopatologia 

Estudos histopatologicos post mortem em casos de DK sao es- 
cassos. Estudo de necropsia de 30 criangas afetadas por DK 
encontraram ganglionite e neurite em nervos cranianos e peri- 
fericos, endarterite, periarterite, coriomeningite e leptome- 
ningite, alem de atrofia, degeneragao com perda de neuronios, 
gliose marginal e subpendimal e formagao de nodulos gliais ao 
redor das degeneragoes de neuronios. 41 

Takahashi et al. observaram na necropsia de criangas que 
tiveram DK, sem anormalidades cardiacas no ecocardiograma 
e que haviam morrido anos depois por outras causas, que as 
arterias coronarias eram marcadamente anormais com im- 
pressionantes alteragoes pro-ateroscleroticas, o que sugere 
que o dano cardiovascular pos-DK e difuso, persistente mes- 
mo na ausencia de lesoes arteriais agudas e que, mais tarde, 
pode manifestar-se como doenga cardiovascular no adulto, 
explicando muitos infartos do miocardio em adolescentes e 
adultos jovens sem causa aparente. 42 

Na revisao de 2010, pesquisadores japoneses descreveram 
a vasculite da DK com caracteristica histologica de vasculite 
proliferativa, que inicia e rapidamente atinge urn pico de infla- 
magao, e depois, lentamente, remete a “cura” ou a uma remo- 
delagao continua da parede do vaso, mostrando urn curso mo- 
nofasico e sincronizado. 4142 

Nas primeiras biopsias das necropsias de criangas com DK, 
ja foi observada a complexidade da vasculite, que tipicamente 
variava de vaso para vaso no mesmo paciente, entre as segoes 
do mesmo vaso e ate mesmo em torno da circunferencia de 
uma unica segao. 8 ’ 9 ’ 41 ' 46 

Em estudo obtido de 32 amostras de coronarias de necrop¬ 
sias de pacientes com DK, de 8 coragoes transplantados e de 1 
ressecgao incidental de crianga com DK, por microscopia ele- 
tronica de transmissao, identificaram-se 3 tipos de vasculopa- 
tias nesses pacientes: arterite necrosante, arterite subaguda/ 
cronica e vasculite por proliferagao miofibroblastica luminal. 
Os tres processos podem comegar nas primeiras 2 semanas 
apos o inicio da febre, mas apenas a arterite necrosante parece 


ser autolimitada. Os outros dois processos (arterite cronica su¬ 
baguda e proliferagao miofibroblastica luminal) estao intima- 
mente associados uns aos outros e evoluem por periodos lon- 
gos na fase tardia da DK. 9 

A arterite necrosante ocorre no inicio da DK e o processo 
patologico completa-se nas primeiras 2 semanas apos o inicio 
da febre, sobretudo nas arterias coronarias, o que pode deter- 
minar formagao de grandes aneurismas (aneurismas gigan- 
tes), que podem sofrer trombose e roturas. 

0 segundo processo (vasculite subaguda cronica) comega 2 
semanas apos o inicio da febre e pode afetar todos os vasos 
sanguineos (incluindo veias), mas afeta sobretudo o segmen- 
to medio das arterias musculares de medio porte, como as ar¬ 
terias coronarias. 

0 terceiro processo (mioproliferagao fibroblastica luminal) 
ocorre em estreita associagao com a vasculite subaguda croni¬ 
ca, envolvendo celulas musculares da camada media que mi- 
gram para a intima e seus produtos de matriz extracelular 
(metaloproteinases), formando uma massa concentrica, com 
proliferagao de fibroblastos que podem persistir por meses ou 
anos apos o inicio da DK. 9,44 

Estudos mostram que niveis elevados de TNF-alfa sao sig- 
nificativos em vasos coronarianos de pacientes com lesao 
cardiaca, o que pode implicar terapeutica mais especifica (an- 
ti-TNF-alfa) em casos de comprometimento cardiaco ou refra- 
tariedade ao tratamento. 37 

A lesao da arteria coronaria na DK pode continuar sofrendo 
remodelagao anos depois da fase aguda da doenga, com alte- 
ragao de todas as camadas da parede vascular e diminuigao 
progressiva da luz do vaso. Anos apos a fase aguda da DK, a 
elasticidade vascular pode estar diminuida em decorrencia da 
disfungao endotelial, do espessamento da intima e do aumen- 
to da matriz extracelular na parede vascular. 8 ’ 9 44 


Tabela 1 Alteragoes histopatologicas e imuno- 
-histoqufmicas da parede vascular na fase aguda e na 
fase tardia da DK (meses ou anos apos a fase aguda) 8 


Fase aguda da DK 

Fase tardia da DK 

Media e adventicia normais 

A media muito fina e 
degenerada, e a adventicia 
muito espessada com 
numerosas vasa vasorum 

Espessamento da intima 
por acumulo de matriz 
extracelular gelatinosa, 
proliferagao e por celulas 
musculares lisas e varios 
tipos de celulas inflamatorias, 
como macrofagos e linfocitos 

Espessamento da intima 
por proliferagao das celulas 
musculares lisas na intima 
e migragao da media para 
intima, onde tomam formato 
de estrelas (TGF-beta-1); 
proliferagao da matriz 
extracelular (PDGF e bFGF); 
espessamento intimal fibroso 
anormal sem infiltrado de 
celulas inflamatorias 

Lamina interna e externa 
Integra 

Lamina interna rota em muitos 
pontos; angiogenese (bFGF e 
VEGF) 

Ausencia de deposito de 
gordura 

Ausencia de deposito de 
gordura ou macrofagos 
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Manifesta<poes clmicas e criterios 
diagnosticos 

0 diagnostico da DK em muitos casos e um desafio para o me¬ 
dico, pela similaridade das manifestagoes clmicas com outras 
doengas comuns na infancia e por nao existir um exame com- 
plementar especifico que determine o diagnostico. Muitas ve- 
zes, essa dificuldade em se estabelecer o diagnostico leva ao 
atraso no tratamento e, consequentemente, a um pior prog¬ 
nostic em relagao as complicagoes da doenga. 6 

0 diagnostico da DK e essencialmente clinico, baseado no 
preenchimento dos criterios dinicos estabelecidos em 2004 
pelo American Heart Association (AHA) 6 e nos criterios do 
Centro de Controle de Doengas de 1985. 

Formas clmicas 

Formas tipicas 

0 diagnostico da DK e confirmado na presenga de febre com 
duragao de 5 dias ou mais, e mais 4 ou 5 criterios diagnosticos 
(Tabela 2). 

A febre e tipicamente alta em picos e remitente, podendo 
chegar a 40°C na ausencia de terapia apropriada; pode persis¬ 
ts por uma media de 11 dias, mas pode durar por 3 a 4 sema- 
nas. Com a terapia com gamaglobulina, a febre desaparece em 
36 horas. 643 

A adenomegalia com mais de 1,5 cm e o criterio menos fre- 
quente na infancia (50 a 75%) e um dos mais frequentes no 
adulto. Em geral, e unilateral, nao supurativa, esta presente na 
cadeia cervical anterior e pode ou nao ser dolorosa (Figura 1). 

0 exantema geralmente aparece do 3 e ao 5 Q dia, sendo o 
mais frequente (92% dos pacientes) o rash maculopapular ou 
micropapular difuso. E mais proeminente no tronco e nas ex- 
tremidades e pode ser ainda macular, purpuric, escarlatini- 
forme, urticariforme ou eritema multiforme (Figuras 2 a 4), 



Figura 1 Adenomegalia cervical com mais de 1,5 cm. 



Figura 2 Exantema polimorfo na DK. 



Figura 3 Lesoes purpuricas e edema dos pes na DK. 



Figura 4 Exantema urticariforme na DK. 


Tabela 2 Criterios diagnosticos da DK 6 
Febre por, no minimo, 5 dias 
Exantema polimorfo 

Alteragoes de extremidades: eritema e/ou edema em maos e/ 
ou pes na fase aguda e/ou descamagao em dedo de luva na 
convalescenga (qualquer um desses achados preenche esse 
criterio) 

Conjuntivite bilateral nao exsudativa 

Adenomegalia cervical nao supurativa com 1,5 cm ou mais de 
diametro 


sem vesiculas ou bolhas e acompanhado de prurido na maio- 
ria dos pacientes. 6 43 

0 edema que aparece nas maos e nos pes e muito doloroso e 
esta associado ao eritema palmoplantar com vasculite nas pon- 
tas dos dedos, que acabam por descamar iniciando pela regiao 
periungueal em dedo de luva na fase subaguda (Figuras 5 a 7). 6 

Os labios e a cavidade oral sao acometidos em 90% dos ca¬ 
sos na fase aguda, com hiperemia de orofaringe e mucosa oral, 
hipertrofia de papilas linguais (lingua “em framboesa”) e ede- 
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Figura 5 Edema e hiperemia em mao na DK. 



Figura 6 Vasculite de ponta dos dedos na DK. 



Figura 7 Descamapao periungueal em dedo de luva na 
fase subaguda da DK. 

ma com hiperemia dos labios que acabam por bssurar e san- 
grar (Figuras 8 a 10). Ulceragoes orais e exsudato em orofarin- 
ge podem ser observados. 6 

A hiperemia conjuntival bilateral geralmente comega no 
initio da febre e nao esta associada a exsudato. Pode vir acom- 
panhada de edema ou hiperemia bipalpebral e esta presente 
na maioria dos casos de DK (Figura 11). 



Figura 8 Edema e fissuras nos labios. 



Figura 9 Edema e hiperemia bipalpebral, edema e 
hiperemia nos labios. 



Figura 10 Edema em toda a face, labios edemaciados e 
fissurados, exantema morbiliforme na DK. 



Figura 11 Hiperemia conjuntival na DK. 
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Outras manifestagoes clfnicas 
As manifestagoes cardiovasculares incluem: insuficiencia car- 
dfaca, insuficiencia mitral, pericardite, miocardite, alteragoes 
do ritmo cardfaco, aneurismas de coronarias, aneurismas de 
arterias perifericas, angina do peito e infarto do miocardio. 647 

A dilatagao das coronarias ocorre com grande frequencia na 
fase aguda e subaguda da DK e, em muitos casos, a morte 
subita acontece durante a 3 a e 4- semanas de doenga. Os aneu¬ 
rismas de coronarias na DK sao geralmente proximais e visf- 
veis a avaliagao no ecocardiograma com Doppler. Os aneuris¬ 
mas costumam ser multiplos (Figura 12) e acometem a 
coronaria esquerda com mais frequencia. 

No SNC, a doenga pode manifestar-se com extrema irrita- 
bilidade na fase aguda, alem de meningite asseptica, ataxia, 
paralisia facial e perda auditiva neurossensorial. 647 - 

Artrite e artralgia, incluindo as interfalangicas e as grandes 
articulagoes, ocorrem na 1- semana de doenga e estao presen- 
tes em 20 a 40% dos pacientes. 6 

As manifestagoes gastrointestinais incluem vomitos, diar- 
reia, dor abdominal e ileo paralftico. Vomitos e diarreia sao 
manifestagoes frequentes no inicio da febre, enquanto icteri- 
cia, hepatomegalia dolorosa, pancreatite e vesicula hidropica 
sao menos comuns. Na fase aguda, a elevagao das transami¬ 
nases e urn achado frequente. 647 

No aparelho respiratorio, as manifestagoes mais frequentes 
sao tosse, pneumonite e alteragoes radiologicas. Rinorreia 
ocorre raramente. 

Eritema perineal e frequentemente observado na fase agu¬ 
da, descamando na fase subaguda. Aproximadamente 1 a 2 
meses apos o inicio da febre, uma estria transversal pode apa- 
recer nas unhas; sao linhas de Beau, que podem surgir na con- 
valescenga associadas a descamagao de maos e pes em “dedo 
de luva” (Figura 13). 6 

Urn achado interessante e o desenvolvimento de eritema 
na cicatriz da vacina BCG, que geralmente ocorre quando a DK 
se manifesta na faixa etaria entre 6 meses e 1 ano (Figura 14). 
A causa dessa reagao ainda nao foi bem esclarecida. 6 47 

Outras manifestagoes da DK sao uretrite com piuria esteril, 
esplenomegalia e orquite na fase aguda e alopecia na fase 
subaguda. Uveite anterior, iridociclite aguda e hemorragia 
conjuntival sao observadas na DKbilateralmente e e raro esta- 
rem associadas a fotofobia e dor ocular. 6 43 ’ 47 

Nos adultos, as manifestagoes que mais chamam a atengao 
para a DK sao as alteragoes hepaticas (80%), a adenomegalia 
cervical anterior e a estenose de arterias coronarias. 48 

A DK tern urn curso dividido em 3 fases clfnicas: 

• a fase aguda pode durar de 1 a 4 semanas na ausencia de trata- 
mento (em media, 10 a 15 dias), caracterizada pela presenga 
da febre e pelos sinais clinicos de inflamagao. Nessa fase, a ar- 
terite das coronarias esta presente e pode ocorrer aneurisma 
nesses vasos; 19 ’ 22 

• a fase subaguda e caracterizada pelo desaparecimento da fe¬ 
bre e de outros sinais inflamatorios. Dura de 1 a 2 semanas. 
Nessa fase, ocorre a descamagao em dedo de luvas nas maos e 
pes e ha maior risco de aneurisma coronariano e morte subita 
por trombose de coronarias e infarto do miocardio; 6 ’ 47 



Figura 12 Aneurismas de iliacas em crianga de 3 meses de 
idade na fase aguda da DK, na angiotomografia. 



Figura 13 Linhas de Beau. 



Figura 14 Eritema na cicatriz da vacina BCG em lactente 
de 3 meses. 
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• a fase de convalescenga dura em media de 6 a 8 semanas, e e 
durante essa fase que as plaquetas e o lipidograma retornam 
aos valores normais. 6 ’ 47 

A recorrencia da DK e pouco frequente e somente cerca de 3 a 
5% dos pacientes apresentam 2 ou mais episodios de fase aguda, 
podendo essa recorrencia ocorrer ate 8 anos apos o primeiro epi- 
sodio, aumentando os riscos de complicagoes cardiacas. A re¬ 
correncia e mais frequente no sexo masculino, abaixo dos 2 anos 
de idade e nos 2 primeiros anos apos a primeira fase aguda. 6 ’ 19 

Formas atipicas 

Sao formas da DK que inicialmente apresentam sinais e sinto- 
mas de outras doengas e que, no curso da doenga, passam a 
preencher os criterios para DK. 


Formas incompletas 

Algumas criangas, principalmente as menores de 1 ano de ida¬ 
de, apresentam a forma incompleta da DK, assim denomina- 
da porque apresentam febre por 5 dias ou mais e somente 2 ou 
3 dos demais criterios para o diagnostic da DK, o que torna o 
diagnostic mais dificil. Essas criangas apresentam risco 
maior de complicagao coronariana, por isso devem ser trata- 
das com gamaglobulina endovenosa o mais precocemente 
possivel dentro dos 10 primeiros dias de evolugao da doenga, e 
acompanhadas com ecocardiogramas seriados. 

A ultima diretriz da AHA, publicada em 2004, 6 chama a 
atengao para essas formas incompletas. 6 Nessa diretriz, foi 
proposto urn fluxograma para auxiliar os pediatras na avalia- 
gao dessas formas incompletas (Figura 15). 
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Figura 15 Fluxograma para a avaliagao da DK incompleta.* 
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Diagnostico diferencial 

0 diagnostico diferencial da DK e grande, mas dados clinicos e 
laboratoriais ajudam a excluir ontras doengas. 

0 sarampo e caracterizado pelas manchas de Koplick. A es- 
carlatina e diferenciada pela presenga da faringite estreptoco- 
cica e pela rapida resposta a penicilina e seus derivados, e nao 
apresenta edema de labios, maos e pes. A sindrome do choque 
toxico e a sindrome da pele escaldada por estafilococos estao 
associadas a hipotensao e comprometimento renal e respon- 
dem ao tratamento com antibioticos. 0 eritema multiforme e a 
sindrome de Stevens-Johnson tern envolvimento mucoso, 
ocorrem por reagao a drogas e, se nao forem clinicamente dis- 
tinguiveis, a velocidade de hemossedimentagao (VHS) das he- 
macias e baixa nessa sindrome, enquanto na DK e muito ele- 
vada. 0 virus coxsackie manifesta-se com lesoes bolhosas em 
boca, maos e pes. Na mononucleose, a adenomegalia e gene- 
ralizada, nao se concentrando principalmente na cadeia cervi¬ 
cal. 6 Reagoes alergicas as drogas e envenenamento por mercu- 
rio tambem devem ser considerados no diagnostico diferencial 
da DK. A historia clinica e os dados laboratoriais ajudam a ex¬ 
cluir as doengas infecciosas, alergicas e autoinflamatorias. 

Exames complementares 

Os achados laboratoriais nao sao especificos na DK. No inicio 
da fase aguda, todas as provas de atividade inflamatorias es¬ 
tao aumentadas, como a VHS, a proteina C reativa (PCR) e a 
alfaglicoproteina acida. 0 hemograma mostra leucocitose com 
neutrofilia, com aumento de bastoes ou eosinofilia. A conta- 
gem de plaquetas na fase aguda costuma ser normal, porem, 
as vezes, pode estar baixa, e a plaquetopenia tern sido associa- 
da ao desenvolvimento de doenga coronariana grave e ao in- 
farto do miocardio. A analise da urina pode mostrar leucocitu- 
ria, hematuria e piuria esteril com uroculturas negativas. 0 
exame do liquido cefalorraquidiano (LCR) pode mostrar au¬ 
mento da celularidade e aumento das proteinas como expres- 
sao da meningite asseptica. Nos pacientes com comprometi¬ 
mento hepatico, e possivel encontrar elevagao de bilirrubinas 
e de transaminases decorrente de vasculite hepatica. A desi- 
drogenase latica (DHL) elevada e muito frequente na fase agu¬ 
da. As enzimas pancreaticas devem ser verificadas pela possi- 
bilidade de pancreatite na fase aguda. 

Na radiografia de torax, pode-se observar pneumonite, ci- 
surites e cardiomegalia. 0 eletrocardiograma pode revelar, em 
alguns casos, arritmias, disfungao miocardica e isquemia. 

A cintilografia com galio pode auxiliar na avaliagao da ativi¬ 
dade inflamatoria do miocardio para o diagnostico de miocar- 
dite 6 em criangas que apresentem troponina e fragao MB da 
creatinoquinase (CK-MB) elevadas na fase aguda da DK. 

Na fase subaguda e de convalescenga, as plaquetas estao 
elevadas (> 500.000/mm 3 ), aumentando o risco de trombose. 
A elevagao dos triglicerides e do colesterol e fragoes em mais 
de 70% dos casos tambem ocorre nessa fase. 47 49 

0 ecocardiograma com Doppler e urn exame fundamental 
na avaliagao das coronarias, do miocardio e na verificagao da 
presenga de pericardite. A avaliagao das coronarias deve in- 
cluir: analise quantitativa do diametro interno do vaso, o mi- 


mero e a localizagao dos aneurismas, o tipo (se sacular ou fusi- 
forme) e a presenga ou ausencia de trombo intraluminal e de 
estenoses. 6 0 ecocardiograma com Doppler com programa 
para avaliagao do diametro das coronarias pelo z escore deve 
ser realizado na fase aguda, na subaguda depois de 3 meses e 
continuamente, nos primeiros anos a cada 6 meses e, apos, 
pelo menos 1 vez por ano. 

Angiotomografia ou angiorressonancia sao geralmente re- 
servadas para os pacientes com anormalidades eletrocardio- 
graficas, ecocardiograficas ou sintomas de isquemia do mio¬ 
cardio. Criangas com aneurismas gigantes (diametro > 8 mm) 
ou z escore > 2,5 podem requerer teste de esforgo na avaliagao 
da fungao miocardica. 6 

Nos casos que evoluem com dor abdominal, e importante 
avaliar as arterias abdominais (aorta, renais, mesentericas, 
iliacas e outras) por ultrassonografia abdominal com Doppler. 
Criangas que evoluem com manifestagoes neurologicas (con- 
vulsao, cefaleia, coreia e outras) devem ser avaliadas com an¬ 
giotomografia ou angiorressonancia cerebral. 

Como a perda auditiva neurossensorial e frequente na DK, 
a audigao de todos os pacientes deve ser avaliada, por audio- 
metria em criangas acima de 5 anos ou por potenciais evoca- 
dos auditivos BERA (brainstem evoked response audiometry ) 
nas menores de 5 anos. 49 

Complicagdes da doenga de Kawasaki 

Apesar de a mortalidade e a maior morbidade estarem relacio- 
nadas com as complicagoes cardiacas, outras complicagoes 
podem deixar sequelas, como perda auditiva neurossensorial, 
alteragoes comportamentais como deficit de atengao, dificul- 
dade de relacionamento e dificuldade no aprendizado, e a vas¬ 
culite necrosante que pode levar a gangrena periferica. 6 ’ 47 

A complicagao mais grave da doenga e a vasculite corona¬ 
riana, levando a alteragoes nas arterias coronarias (aneuris¬ 
mas, ectasias e estenoses) que afetam 15 a 20% dos pacientes 
nao tratados. 6 Contudo, as anormalidades das coronarias per- 
sistem em 23% dos pacientes depois da 3 a semana e em 8% 
apos 2 anos. 7 0 aparecimento de aneurismas e estenose de co- 
ronaria pode ocorrer anos apos a fase aguda, e e necessario o 
acompanhamento dos pacientes com ecocardiogramas seria- 
dos porvarios anos. 22 

Aneurismas tern sido descritos em outras arterias, como 
aorta (principalmente na aorta abdominal), axilar, braquioce- 
falica, iliacas, femorais e renais. 647 

Complicagoes gastrointestinal apresentam-se com mani¬ 
festagoes semelhantes as observadas na purpura de Henoch- 
-Schonlein, como obstrugao intestinal, edema, isquemia intes¬ 
tinal, pseudo-obstrugao intestinal e abdome agudo. 647 

Alteragoes oftalmologicas, como uveite, iridociclite, he- 
morragia conjuntival, neurite optica, amaurose e obstrugao da 
arteria ocular, associadas a DK sao descritas desde a decada de 
1980. 6,47 

Vasculites necrosantes evoluindo para gangrena periferica 
tambem sao complicagoes descritas na DK. 6,47 

Complicagoes neurologicas por lesao do SNC, publicadas 
como relato de caso e serie de casos, aparecem na literatura 
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em numero cada vez maior. A incidencia de acometimento do 
SNC na DK varia de 1,1 a 3,7%. 50 As complicagoes neurologicas 
encontradas sao: meningoencefalite, colegao subdural, hipo- 
perfusao cerebral, isquemia e infarto cerebral e infarto cerebe- 
lar, manifestando-se com convulsao, coreia, hemiplegia, con- 
fusao mental, letargia e coma ou infarto cerebral sem 
manifestagoes neurologicas. Outras complicagoes neurologi¬ 
cas sao relatadas, como ataxia e paralisia facial. 3 ’ 8 ’ 30 ’ 31 ’ 47 A para- 
lisia facial costuma ser unilateral mais frequente do lado es- 
querdo, transitoria, com duragao de 2 dias a 3 meses e 
frequentemente aparece associada ao comprometimento co- 
ronariano, desaparece espontaneamente e sem qualquer se¬ 
quela. E importante suspeitar de DK em criangas com febre 
prolongada e paralisia facial. 647 A DK leva a perda auditiva 
neurossensorial frequente, com deficit auditivo leve a mode- 
rado, porem, na maioria dos casos, bilateral. 49 

Alteragoes de comportamento, deficiency de atengao, defi¬ 
ciency no aprendizado, alteragoes emocionais (labilidade 
emocional, medo e terror noturno), problemas de internaliza- 
gao (comportamento ansioso, depressivo e agressivo) sao 
muito frequentes, principalmente no l e ano apos a doenga. 
Essas complicagoes devem ser consideradas no seguimento 
dos pacientes com DK. A alteragao mais frequente e que ocor- 
re comumente na fase aguda e a irritabilidade. 47 

Em estudo brasileiro de Alves et al., as complicagoes mais 
prevalentes da DK foram: perda auditiva neurossensorial 
(24,3%), aneurismas de coronarias (21,7%) e disturbios de 
comportamento e cognitivo (20%). 47 Anemia, trombocitose, 
maior periodo em atividade inflamatoria e tratamento com 
imunoglobulina endovenosa (IGEV) somente apos o 10 Q dia 
do inicio da febre foram correlacionados com a maior ocorren- 
cia das complicagoes na DK. 47 

Evolugao e prognostico 

A maior parte dos casos de DK tern boa evolugao e bom prog¬ 
nostico, porem estudos tern demonstrado que mesmo os pa¬ 
cientes que nao apresentam alteragoes coronarianas na fase 
aguda da doenga podem evoluir com aneurismas ou estenoses 
das coronarias anos depois. Por isso, e necessario o acompa- 
nhamento do paciente com ecocardiograma. 6 ’ 8 ’ 940 

0 curso evolutivo das lesoes coronarianas na DK e modifi- 
cado temporalmente. Os aneurismas regridem na maior parte 
dos casos, mas as estenoses, que representam a proliferagao 
da camada intirna, sao progressivas. Os aneurismas gigantes e 
persistentes evoluem mais frequentemente com estenose. Fa- 
tores de risco para lesoes cardiacas na DK sao: idade acima de 
8 anos e abaixo de 1 ano, sexo masculino, contagem de leuco- 
citos superior a 15.000, niveis de PCR muito elevados, conta¬ 
gem de plaquetas muito baixa e niveis baixos de albumina. 6 

Tratamento 

A IGEV e o principal medicamento na DK, sendo utilizada na 
fase aguda, de preferencia nos primeiros 7 a 10 dias da doenga, 
a fim de diminuir a prevalencia de anormalidades das arterias 
coronarias e abreviar a duragao dos sintomas clinicos. Os me- 
canismos de agao da IGEV permanecem desconhecidos. 67 


A dose da IGEV para o tratamento da DK e de 2 g/kg em in¬ 
fusao unica durante periodo variavel de 10 a 12 horas junto 
com acido acetilsalicilico (AAS) na dose de 80 a 100 mg/kg. 6 ’ 7 
A administragao da IGEV nos 10 primeiros dias da doenga re- 
duz o comprometimento da arteria coronaria para 3 a 8% e a 
mortalidade para 0,2%. 3443 A infusao da IGEV antes do 5 Q dia 
de doenga nao previne as sequelas cardiacas. 

A IGEV pode acarretar alguns efeitos colaterais menores, 
como sintomas vasomotores (cefaleia, febre, calafrios, hipo- 
tensao), alem de outras alteragoes transitorias, como leucope- 
nia, neutropenia ou proteinuria. 1419 Raramente ocorrem com¬ 
plicagoes graves como meningite asseptica, trombose, choque 
anafilatico e insuficiencia renal aguda. Tambem sao incomuns 
os efeitos adversos dermatologicos, como prurido, dermatite 
eczematosa e eritema multiforme. 6 

As vacinagoes com virus vivo atenuado devem ser prorro- 
gadas por, pelo menos, 6 meses apos a administragao da IGEV, 
em virtude da redugao da imunogenicidade pelos anticorpos 
passivos do medicamento. 6 

0 AAS em altas doses apresenta efeito anti-inflamatorio e, 
em baixas doses, atua como inibidor da agregagao plaquetaria, 
de modo que o tempo de uso do AAS em altas doses deve per- 
manecer ate que a crianga esteja afebril. Em seguida, e feita a 
diminuigao da dose para 3 a 5 mg/kg/dia e mantida nessa 
dose enquanto a crianga apresentar plaquetose e/ou altera¬ 
goes coronarianas. 

0 ibuprofeno nao deve ser administrado em concomitancia 
ao AAS, por ter agao antagonista sobre seu efeito inibidor pla- 
quetario. 7 Outro cuidado importante em relagao a crianga em 
uso de AAS em altas doses diz respeito a possibilidade de sin- 
drome de Reye, caso ocorra infecgao por varicela ou influenza. 

Cerca de 10 a 20% dos pacientes com DK nao respondem a 
infusao da primeira dose de IGEV, com persistency da febre 
ou com a sua recrudescencia 36 horas apos a primeira infusao 
da IGEV. Esses pacientes sao considerados refratarios ao trata¬ 
mento e apresentam maior risco de alteragoes coronarianas. 
Nesses casos, e recomendada a administragao da segunda 
dose de IGEV de 2 g/kg em dose unica. Caso a febre persista 
por 36 horas, recomenda-se o uso de pulsoterapia com metil- 
prednisolona na dose de 30 mg/kg/dia (dose maxima 1 g/ 
dia), infundida em 1 hora, 1 vez/dia, durante 3 dias. 67 

Nao ha protocolos direcionados para o tratamento de DK 
refrataria. Outros medicamentos tern sido utilizados nos casos 
que tambem nao respondem ao corticosteroide, com resulta- 
dos favoraveis, mas todos com base em relatos de casos ou es¬ 
tudos nao randomizados e nao controlados. Os agentes biolo- 
gicos tern sido utilizados no tratamento dos casos refratarios, 
como o infliximabe (5 mg/kg, EV), o etanercepte (0,8 mg/kg, 
subcutaneo) e anticorpos monoclonais contra o TNF-alfa, 
com resultados parciais nos poucos casos tratados, com me- 
lhora da febre e dos aneurismas. 6 ’ 751 Sao utilizados tambem 
imunossupressores como ciclosporina (3 a 5 mg/kg/dia) as¬ 
sociada a prednisona ou metilprednisolona, com melhora da 
febre, porem sem alterar as anormalidades cardiacas. Os agen¬ 
tes citotoxicos apresentam efeitos adversos importantes e de- 
ve-se avaliar a relagao custo/beneficio. 
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Ha relato de uso de metotrexato (10 mg/m 2 ,1 vez/semana) 
com efetividade clinica - cessagao da febre e sem progressao 
da dilatagao das arterias coronarianas. 6 ’ 752 

0 abciximabe, inibidor do receptor de glicoproteina lib/ 
Ilia plaquetario, tern sido utilizado nas fases aguda/subaguda 
de doentes com aneurismas grandes, com boa regressao no 
diametro do aneurisma, sugerindo que o medicamento pro- 
mova remodelamento vascular. 6 ’ 53 

0 AAS em doses baixas (3 a 5 mg/kg/dia) e a principal te- 
rapeutica para criangas com pequenos e medios aneuris¬ 
mas. 6 ’ 14 Outros agentes antiplaquetarios tambem sao utiliza- 
dos (clopidogrel, ticlopidina, dipiridamol) e, associados ao 
AAS, tern se mostrado mais efetivos em bloquear a agregagao 
plaquetaria. 67 

Estudos randomizados sao necessarios para estabelecer o 
papel de agentes como a heparina de baixo peso molecular no 
manejo das criangas com aneurismas gigantes. 0 regime anti- 
trombotico mais comum para pacientes com aneurisma gigan- 
te e o AAS em baixas doses associado a warfarina, com objetivo 
de manter o INR (international normalized ratio ) entre 2 e 2,5. 6 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que a DK e a segunda causa de cardiopatia 
adquirida na infancia em nosso pais. 

• Saber que a doenga geralmente acomete vasos de 
medio calibre, como as arterias coronarias, mas pode 
afetar vasos de qualquer tipo e tamanho, com 
manifestagoes em orgaos e vfsceras, como pulmoes, 
intestino e vesicula biliar, por exemplo. 

• Lembrar que o diagnostico e essencialmente ch'nico e 
baseado em criterios diagnosticos. 

• Saber que o diagnostico e o tratamento precoce com 
gamaglobulina endovenosa diminuem a chance de 
complicagao, como o aparecimento de aneurismas e 
suas consequencias. 

• Lembrar que a doenga pode ser tipica ou atfpica, o que 
pode atrasar o diagnostico e o tratamento adequados. 

• Considerar que as criangas com formas incompletas e 
atipicas tambem devem receber tratamento com 
gamaglobulina endovenosa. 
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CAPITULO 1 


SISTEMAS DE ESCORES 
PARA AVALIACAO DE 
GRAVIDADE 

Paulo Davi Ramos Joao 


Introdugao 

Pacientes criticamente doentes sao caracterizados por distur- 
bios da homeostase corporea. Tanto em adultos como em 
criangas, esses disturbios podem ser estimados pela medida 
de quanto uma ou mais variaveis fisiologicas diferem do nor¬ 
mal. Os escores de gravidade podem ser construidos com es- 
sas variaveis. Muitos tipos de escore tern sido desenvolvidos 
com a finalidade de melhor avaliar a gravidade das doengas 
em urn grupo de pacientes clinicamente instaveis. Atualmen- 
te, os escores foram desenvolvidos para predizer com maxima 
certeza o risco de mortalidade de pacientes criticamente 
doentes e para melhor descrever a gravidade das doengas du¬ 
rante a permanencia na unidade de terapia intensiva (UTI). 1 ' 3 
Os principais indices utilizados em pediatria sao: 

• escore preditivo na chegada na UTI: risco de mortalidade pe¬ 
diatrica ( pediatric risk of mortality - PRISM) e indice de mor¬ 
talidade pediatrica ( pediatric index of mortality - PIM); 

• escore descritivo que estima a severidade de casos de disfun- 
gao de multiplos orgaos e sistemas (DMOS) em criangas gra- 
vemente doentes: escores de logistica de disfungao organica 
pediatrica ( pediatric logistic organ dysfunction - PELOD). 

Portanto, os dois primeiros estimam o risco de obitos, e o 
PELOD avalia o curso clinico do paciente. 

Risco de mortalidade pediatrica (PRISM) 134 

0 PRISM pode ser usado em neonatos, lactentes, criangas e 
adolescentes, mas nao em prematuros e adultos. 

Tres versoes foram publicadas. A primeiro, em 1986, foi de- 
nominada indice de instabilidade fisiologica ( physiologic sta¬ 
bility index - PSI) e continha 24 variaveis. Em 1988, Murray 
Polack et al. publicaram uma nova versao que chamaram de 
PRISM e alguns intensivistas chamaram de PRISM II. Ela 
continha 14 variaveis. 

Em 1996, foi descrito o PRISM III, com 17 variaveis de ana- 
lise tanto clinica como laboratorial, sendo o mais atualizado, 
embora o PRISM II seja o mais utilizado. 2 


A Tabela 1 contem o escore PRISM II detalhado e como e 
calculado. 

A soma das variaveis do PRISM II representa a gravidade 
da doenga. Essa soma e convertida em risco de obito, utilizan- 
do-se a seguinte equagao: 

Risco de mortalidade na UTI = exp(R)/l + exp(R) 

Em que R = 0,207 x PRISM - 0,05 x idade (meses) x (condi- 
gao) - 4,782; condigao = 1 (cirurgico) ou 0 (clinico). 

Existe uma maneira mais facil de calcular o PRISM no site da 
Sociedade Francesa de Anestesiologia e Terapia Intensiva 
(www.sfar.org/scores2/prism2.htlm). 

A Tabela 2 descreve o PRISM III. 

0 PRISM III tern sua capacidade de predizer o risco de 
mortalidade pela sua area sob as curvas de caracteristicas de 
operagao do receptor (curvas ROC - receiver operating charac¬ 
teristic ). 

0 escore PRISM tern vantagem na graduagao da gravidade 
da doenga pela valorizagao de diferentes aspectos de orgaos e 
sistemas individuals, que tern se mostrado importantes. Tam- 
bem permite quantificar o estado fisiologico da populagao ex¬ 
perimental e do controle. A predigao do obito pode ser feita 
usando os dados fisiologicos, demograficos e diagnostics das 
primeiras 12 horas de internagao ou das primeiras 24 horas. 

Indice de mortalidade pediatrica (PIM) 135 

Tambem e urn escore preditivo. 0 PIM 1 foi publicado em 1997 
e aperfeigoado em 2003. Foi avaliado em 20.787 criangas em 
14 UTI da Australia, Nova Zelandia e Reino Unido. 

0 PIM baseia-se apenas em 8 variaveis, todas coletadas no 
momento da internagao, no intuito de evitar que intervengoes 
terapeuticas interfiram no efeito do resultado. A Tabela 3 con¬ 
tem o escore detalhado e como e calculado. 

0 risco de mortalidade do PIM 2 pode ser obtido por meio 
da seguinte equagao: 
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Tabela 1 Escore de risco de mortalidade pediatrica - 
PRISM II 


Variaveis* 

Idades e variagoes 

Pontos 

Lactentes Criangas 

Pressao arterial 

sistolica 

(mmHg) 

<40 <50 

7 

40 a 54 50 a 64 

6 


55 a 65 65 a 75 

2 


130 a 160 150 a 200 

2 


> 160 > 200 

6 

Pressao arterial 

diastolica 

(mmHg) 

> 110 

6 

Frequencia 
cardiaca (bpm) 

<90 <80 

4 

> 160 > 150 

4 

Frequencia 

respiratoria 

(movimentos 

Apneia Apneia 

5 

61 a 90 51 a 70 

1 

respiratorios por 
minuto) 

>90 >70 

5 

Pa0 2 /Fi0 2 

< 200 

3 

(mmHg)** 

200 a 300 

2 

PaC0 2 (mmHg) 

51 a 65 

1 


> 65 

5 

Escore de coma 
de Glasgow*** 

< 8 

5 

Reagao 

pupilar*** 

Desigual e dilatada 

4 

Fixa e dilatada 

10 

Tempo de 
protrombina/ 
tempo de 
tromboplastina 
parcial 

> 1,5 x controle 

2 

Bilirrubina total 
(mg/dL) em 
> 1 mes 

> 3,5 

6 

Potassio 

(mEq/L) 

< 3 

5 

3 a 3,5 

1 


6,5 a 7,5 

1 


> 7,5 

5 

Calcio (mg/dL) 

< 7 

6 


7 a 8 

2 


12 a 15 

2 


> 15 

6 

Glicose (mg/dL) 

< 40 

8 


40 a 60 

4 


250 a 400 

4 


> 400 

8 

Bicarbonato 

(mEq/L) 

< 16 

3 

> 32 

3 


* Variaveis nao medidas sao consideradas zero. 

** Em pacientes com shunts intracardi'acos ou em insuficiencia respiratoria 
cronica, considerar zero. 

*** So medir em caso de suspeita ou evidencia de disfunpao no sistema 
nervoso central (SNC). Em caso de sedapao ou paralisia, considerar zero. 


Exp = (-4,881) = (valores x beta) + {0,01395 x [absoluto 
(SBP - 120)]} + [0,1040 x (absoluto BE)] + [0,2888 x (100 x 
Fi0 2 /Pa0 2 )]. 

Ha tambem o calculo facilitado pelo site da Sociedade France- 
sa de Anestesiologia e Terapia Intensiva (www.sfar.org/sco- 
res2/pim22.htlm). 

Em contraste com as diferentes versoes do PRISM, que re- 
gistram anormalidades nas primeiras 12 a 24 horas, o PIM co- 
leta os dados do paciente na chegada na UTI. 

Escores de logistica de disfungao organica 
pediatrica (PELOD) 1 ’ 3 

Alguns intensivistas pediatricos achavam que uma boa ferra- 
menta para estimar a gravidade dos casos de DMOS em UTI 
era necessaria para descrever corretamente o curso clinico de 
criangas criticamente doentes. Assim foi criado o PELOD em 
1999. A primeira lista inclma 45 variaveis. Com a evolugao, fo- 
ram mantidas 12 variaveis. A finalidade e a avaliagao diaria da 
gravidade do paciente. A Tabela 4 contem, em detalhes, as va¬ 
riaveis utilizadas no PELOD e como e calculado. 

0 risco de mortalidade do PELOD pode ser calculado pela 
seguinte equagao: Exp = 7,64 = 0,30 x (PELOD). 

Tambem pode ser calculado de maneira automatica pelo 
site da Sociedade Francesa de Anestesiologia e Terapia Inten¬ 
siva (www.sfar.org/scores2/pelod2.htlm). 

Nao se observaram obitos em pacientes com PELOD zero, 
enquanto mortalidade de 100% foi observada em PELOD > 26. 
Observou-se ainda que o componente hepatico nao foi signifi- 
cativamente estatistico em sua capacidade preditiva. 

Todos os escores descritos necessitam de frequente revali- 
dagao porque os casos e o risco de mortalidade mudam com o 
tempo nas UTI. 

Escore de alerta do paciente na enfermaria 6 

Em 4 hospitais canadenses, foi realizado urn estudo com 
2.076 criangas internadas na enfermaria para avaliar os pa¬ 
cientes com risco de evolmrem para parada cardiorrespirato- 
ria. 0 escore foi chamado de BedsidePews (bedside paediatric 
early warning system score ) e ainda nao foi traduzido para o 
portugues. 

Apos internagao na enfermaria, os pacientes foram avalia- 
dos por criterios exclusivamente clinicos e, a cada hora, uma 
ficha era preenchida por medico ou enfermeira com os dados 
pesquisados, o que sugeriu alguma discrepancy nos resulta- 
dos. Como nao existe tradugao do metodo, a tabela com as va¬ 
riaveis analisadas ainda esta em ingles (Tabela 5). 

Os dados sao coletados ate 1 hora antes de acontecer a pa¬ 
rada ou algum evento critico. 0 escore medio de 8 foi o que 
previu que os pacientes teriam evolugao pior. Ainda nao e urn 
metodo amplamente utilizado e testado, mas e uma boa pro- 
posta para avaliar os pacientes internados em enfermarias 
para definir a conduta e o momento de chamar o sistema de 
urgencia e/ou encaminhar o paciente para a UTI. 
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Tabela 2 PRISM III - Variaveis fisiologicas analisadas 

Sinais vitais, cardiovasculares e neurologicos Testes bioquimicos 


PA sistolica (mmHg) 

Escore = 3 

Escore = 7 

Glicose 

Escore = 2 

Neonatal 

40 a 55 

< 40 


> 200 mg/dL ou > 11 mmol/L 

Lactente 

45 a 65 

< 45 



Crianga 

55 a 75 

< 55 



Adolescente 

65 a 85 

< 65 



Temperatura 

Escore = 3 


Potassio (mmol/L) 

Escore = 3 


< 33° ou > 40°C 



> 6,9 

Status neurologico 

Escore = 5 


Ureia (mg/dL) 

Escore = 3 


Estupor/coma ou 
Glasgow < 8 


Neonatal 

> 11,9 




Outras idades 

> 14,9 

Frequencia cardiaca (bpm) 

Escore = 3 

Escore = 4 

Creatinina (mg/dL) 

Escore = 2 

Neonatal 

215 a 225 

> 225 

Neonatal 

> 0,85 

Lactente 

215 a 225 

> 225 

Lactente 

> 0,90 

Crianga 

185 a 205 

>205 

Crianga 

> 0,90 

Adolescente 

145 a 155 

>155 

Adolescente 

>1,30 

Reflexo pupilar 

Escore = 7 

Escore = 11 




Fixa unilateral 

Fixa bilateral 



Acidobasico, gasometria 


Testes hematologicos 

Acidose (pH ou C0 2 total) 

Escore = 2 

Escore = 6 

Leucocitos (cels./mm 3 ) 

Escore =4 

pH 

7 a 7,28 

< 7 


< 3.000 

co 2 

5 a 16,9 

< 5 



pH 

Escore = 2 

Escore = 3 

Plaquetas (x 10 3 cels./mm 3 ) 

Escore = 2 Escore = 4 Escore = 5 


7,48 a 7,55 

> 7,55 


100 a 200 50 a 99 < 50 

PC0 2 (mmHg) 

Escore = 1 

Escore = 3 

TP ou TTPA 

Escore = 3 


50 a 75 

> 75 

Neonatal 

TP > 22 ou TTPa > 85 




Outras idades 

TP > 22 ou TTPa > 57 

C0 2 total 

Escore = 4 




> 34 

Pa0 2 (mmHg) 

Escore = 3 

Escore = 6 




42 a 49 

< 42 




PRISM III (pediatric index of mortality'). Fatores adicionais incluem doenga cardiovascular nao cirurgica, anomalia cromossomica, cancer, admissao em UTI 
pediatrica previa, reanimapao cardiopulmonar pre-UTI pediatrica, diabete agudo e admissao hospitalar interna. 

TP: tempo de protrombina; TTPa: tempo de tromboplastina parcial ativada. 


Tabela 3 Indice de mortalidade pediatrica 


Variavel 

Achado 

Pontos 

01 

Admissao eletiva 

Sim - 1 

Nao - 0 

02 

Recuperagao de procedimentos/cirurgia 

Sim - 1 

Nao - 0 

03 

Cirurgia cardiaca bypass 

Sim - 1 

Nao - 0 

04 

Diagnosticos de alto risco: 

• parada cardiaca anterior a admissao na UTI pediatrica 

• imunodeficiencia grave, leucemia ou linfoma apos a primeira indugao 

• hemorragia cerebral espontanea 

• cardiomiopatia ou miocardite 

• sindrome de coragao esquerdo hipoplasico 

• HIV 

• insuficiencia hepatica como motivo da internagao 

• disfungao neurodegenerativa 

Sim - 1 

Nao - 0 

05 

Diagnosticos de baixo risco (razao principal de internagao em UTI pediatrica): 

• asma 

• bronquiolite 

• apneia obstrutiva do sono 

• cetoacidose diabetica 

Sim - 1 

Nao - 0 


(< continua ) 






































1844 . TRATADO DE PEDIATRIA • SECAO 23 TERAPIA INTENSIVA 


Tabela 3 ( Continuacao ) Indice de mortalidade pediatrica 


Variavel 

Achado 


Pontos 

06 

Ventilagao mecanica (qualquer periodo na 1 § hora de internagao) 


Sim - 1 

Nao - 0 

07 

Ausencia de reagao pupilar a luz (> 3 mm e ambas fixas) 

Se sim = 1 / Outro ou desconhecido = 0 



08 

Pressao arterial sistolica (mmHg) 

Se desconhecida = 120 

VALOR 


09 

Excesso de base (mmol/L) - sangue arterial ou capilar 

Se desconhecido = 0 

VALOR 


10 

100* Fi0 2 /Pa0 2 (mmHg)* 

Se desconhecido = 0 

VALOR 


Tabela 4 Escores de logistica de disfungao organica pediatrica 



Parametro 

Achado 


Pontos* 

Neurologico 

GCS 12 a 15 e pupilas reativas 


0 


GCS 7 a 11 


1 


GCS 4 a 6 ou pupilas fixas 


10 


GCS 3 


20 

Cardiovascular 

Idade < 1 mes e FC < 195 bpm e PAS > 65 mmHg 


0 


Idade > 1 mes e FC < 195 bpm e PAS > 75 mmHg 


0 


Idade > 1 ano e FC < 195 bpm e PAS > 85 mmHg 


0 


Idade > 12 anos e FC < 150 bpm e PAS > 95 mmHg 


0 


Idade < 1 mes e FC > 195 bpm ou PAS > 35 mmHg e < 65 mmHg 


10 


Idade > 1 mes e < 1 ano e FC > 195 bpm e PAS > 35 mmHg e < 75 mmHg 


10 


Idade > 1 mes e < 12 anos e FC > 195 bpm ou PAS > 45 mmHg e < 85 mmHg 


10 


Idade > 12 anos e FC > 150 bpm ou PAS > 55 mmHg e < 95 mmHg 


10 


Idade < 1 mes e PAS < 35 mmHg 


20 


Idade > 1 mes e < 1 ano e PAS < 35 mmHg 


20 


Idade > 1 ano e < 12 anos e PAS < 45 mmHg 


20 


Idade > 12 anos e PAS < 55 mmHg 


20 

Renal 

Idade < 7 dias e creatinina < 1,59 mg/dL 


0 


Idade > 7 dias < 1 ano e creatinina < 0,62 mg/dL 


0 


Idade > 1 ano e < 12 anos e creatinina < 1,13 mg/dL 


0 


Idade > 12 anos e creatinina < 1,59 mg/dL 


0 


Idade < 7 dias e creatinina > 1,59 mg/dL 


10 


Idade > 7 dias e < 1 ano e creatinina > 0,62 mg/dL 


10 


Idade > 1 ano e < 12 anos e creatinina > 1,13 mg/dL 


10 


Idade > 12 anos e creatinina > 1,59 mg/dL 


10 

Pulmonar 

Pa0 2 /Fi0 2 > 70 mmHg e PC0 2 < 90 mmHg e sem VM 


0 


VM 


1 


Pa0 2 /Fi0 2 < 70 mmHg e PC0 2 > 90 mmHg 


10 

Hematologico 

Leucocitos > 4.500/mL e plaquetas > 35.000/mL 


0 


Leucocitos > 1.500/mL e < 4.400/mL ou plaquetas < 35.000/mL 


1 


Leucocitos < 1.500/mL 


10 

Hepatico 

TGO < 950 Ul/L e TP > 60% ou INR < 1,40 


0 


TGO > 950 Ul/L e TP < 60% ou INR > 1,40 


1 


* Variaveis nao medidas sao consideradas zero. 

GCS: escala de coma de Glasgow; FC: frequencia cardi'aca (bpm); PAS: pressao arterial sistolica; Pa0 2 /Fi0 2 : relapao da pressao parcial de oxigenio arterial 
dividida pela frapao inspirada de oxigenio; PC0 2 : pressao parcial de dioxido de carbono; VM: ventilapao mecanica; TGO: transaminase glutamica oxalacetica; 
TP: tempo de protrombina; INR: international normalized ratio. 
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Tabela 5 The Bedside Paediatric Early Warning System score items 

Item subscore 


Item 

Age group 

O 

1 

2 

4 

Heart rate (bpm) 

O to < 3 months 

>110 and <150 

>150 or <110 

> 180 or < 90 

> 190 or < 80 


3 to < 12 months 

>100 and <150 

> 150 or < 100 

> 170 or < 80 

> 180 or < 70 


1 to 4 years 

> 90 and < 120 

> 120 or < 90 

>150 or <70 

> 170 or < 60 


> 4 to 12 years 

> 70 and < 110 

>110 or <70 

> 130 or < 60 

> 150 or < 50 


> 12 years 

> 60 and < 100 

> 100 or < 60 

>120 or <50 

> 140 or < 40 

Systolic blood 

O to < 3 months 

> 60 and < 80 

> 80 or < 60 

> 100 or < 50 

> 130 or < 45 

pressure (mmHg) 

3 to < 12 months 

> 80 and < 100 

> 100 or < 80 

>120 or <70 

> 150 or < 60 


1 to 4 years 

> 90 and < 110 

> 110 or < 90 

> 125 or < 75 

> 160 or < 65 


> 4 to 12 years 

> 90 and < 120 

> 120 or < 90 

> 140 or < 80 

>170 or <70 


> 12 years 

> 100 and < 130 

> 130 or < 100 

> 150 or < 85 

> 190 or < 75 

Capillary refill time 


< 3 seconds 



> 3 seconds 

Respiratory rate 
(breaths/minute) 

O to < 3 months 

> 29 or < 61 

> 61 or < 29 

> 81 or < 19 

>91 or <15 

3 to < 12 months 

> 24 or < 51 

> 51 or < 24 

>71 or <19 

> 81 or < 15 


1 to 4 years 

> 19 or < 41 

> 41 or < 19 

> 61 or <15 

>71 or <12 


> 4 to 12 years 

>19 or <31 

>31 or <19 

> 41 or < 14 

> 51 or < 10 


> 12 years 

>11 or <17 

>17 or <11 

> 23 or < 10 

> 30 or < 9 

Respiratory effort 


Normal 

Mild increase 

Moderate increase 

Severe increase/any 
apnoea 

Oxygen saturation (%) 


> 94 

91 to 94 

o 

G) 

VI 


Oxygen therapy 


Room air 


Any to < 4 L/min or 
< 50% 

> 4 L/min or > 50% 


Ainda nao ha uma versao em portugues. 


Analise dos estudos da literatura 

Um estudo realizado em 10 UTI da Australia e Nova Zelandia, 
que incluiu 26.996 pacientes com menos de 16 anos, comparou 
o PIM, o PIM 2 e o PRISM para avaliar a qualidade das unida- 
des. 0 estudo foi realizado entre 1997 e 2001, e 1.147 pacientes 
morreram. Concluiu-se que o PIM foi mais acurado e teve o me- 
lhor ajuste em diferentes diagnostics e grupos de risco. Tam- 
bem foi o modelo mais adequado para predizer a mortalidade e 
monitorar a qualidade das UTI na Australia e Nova Zelandia. 7 

Um estudo realizado em Nova Delhi, na India, fez uma ana¬ 
lise do desempenho do PRISM, do PIM e do PIM 2 em uma UTI 
pediatrica entre julho de 2002 e julho de 2003. Foram incluidos 
215 pacientes e 139 sobreviveram no final do estudo. 0 estudo 
concluiu que os 3 metodos subestimaram a mortalidade na 
UTI. As provaveis razoes para essa conclusao seriam diferengas 
no perfil de pacientes e o grande peso da gravidade das doengas 
ser manuseado com recursos escassos, tanto fisicos como hu- 
manos, alem de diferengas na qualidade dos cuidados. 8 

0 PIM 2 foi avaliado como preditor de mortalidade em pos- 
-operatorio de cirurgia cardiaca realizadas em 44 UTI norte- 
-americanas. Nesse estudo, foram avaliados 9.208 pacientes 
entre 0 e 18 anos (media de 3,3 anos) entre Janeiro de 2005 e 
setembro de 2007. A conclusao foi que o PIM 2 demonstrou 
pobre desempenho, pobre calibragao e pobre habilidade em 
avaliar a gravidade em pos-operatorio de cirurgia cardiaca e 
nao deve ser recomendado nesse grupo de pacientes. 9 


Em um hospital de Lille, na Franga, foi realizada uma com- 
paragao entre o PIM 2 e o PRISM em criangas com choque sep- 
tico por meningococcemia. O PRISM demonstrou ser melhor 
para avaliar a mortalidade. O estudo concluiu que pode ser usa- 
do, lembrando da limitagao da avaliagao em poucas horas. 10 

Outro estudo realizado em 2 hospitais de Londres avaliou a 
eficacia do PIM 2 e do PRISM em criangas com meningococ¬ 
cemia. Foram incluidas 165 criangas entre 1 mes e 17 anos de 
idade. Ambos os metodos demonstraram discriminar bem a 
mortalidade nesses casos, mas com baixa calibragao, sendo o 
PIM 2 mais vantajoso, por mais facil de utilizar. 11 

O PRISM foi avaliado em um estudo com 233 criangas porta- 
doras de malaria. A conclusao foi que, apesar de demonstrar ser 
um bom escore de mortalidade, o numero de criangas que mor¬ 
reram foi maior do que na avaliagao inicial do PRISM previa. 12 

Na UTI do Hospital Sao Lucas de Porto Alegre, foi realizado 
um estudo comparando o PIM e o PRISM para investigar a re- 
lagao entre mortalidade e sobrevivencia das criangas interna- 
das entre junho e maio de 1999. Conclmram que, apesar de o 
PIM demonstrar pior calibragao no conjunto dos resultados, 
tanto o PIM como o PRISM apresentam boa capacidade de 
discriminar entre sobreviventes e nao sobreviventes. 13 

Pode-se concluir que nao ha um escore de mortalidade ideal 
para a pediatria. Os mais utilizados (PIM e PRISM) mostram 
bom desempenho para estimar a mortalidade, mas tern suas li- 
mitagoes, como demonstram os trabalhos da literatura. 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer a gravidade dos pacientes que chegam as 
emergencias e UTI. 

• Avaliar o risco de obito de acordo com as suas 
alteragoes clfnicas e laboratoriais. 

• Avaliar diariamente se estao evoluindo bem ou mal. 
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CAPITULO 2 


MEDIDAS DE SUPORTE 
AVANCADO DE VIDA E 
TRANSPORTE DOS 
PACIENTES GRAVES 

Paulo R. Antonacci Carvalho 


Introdugao 

A identificagao precoce e o primeiro atendimento da crianga e 
do adolescente com risco de morte sao fatores determinantes 
para a sua sobrevida e a qualidade de vida futura. A insuficiencia 
cardiorrespiratoria que resulta em parada cardiorrespiratoria 
(PCR) frequentemente e um evento previsivel e que pode ser an- 
tecipado e/ou evitado. Na maioria das situagoes, e decorrente 
de trauma grave ou de evolugao rapida e desfavoravel de doenga 
aguda, seja por retardo no acesso ao servigo de saude, seja por 
avaliagao inadequada ou por mau julgamento clinico de profis- 
sional, seja por negligencia ou conduta inapropriada em pacien- 
te com deterioragao das fungoes cardiorrespiratorias, ou, ainda, 
por transporte inadequado de paciente clinicamente instavel. 1 

A PCR na crianga menor de 8 anos, em quase 90% dos 
eventos, e caracterizada por evento respiratorio, com hipoxe- 
mia e hipercarbia, ou por um evento circulatorio, com ma per- 
fusao e ma oxigenagao de orgaos e sistemas vitais. A PCR pri- 
mariamente cardiaca, caracterizada como um evento subito e 
inesperado, tal como ocorre nos adultos, e mais rara nessa fai- 
xa etaria. As causas mais frequentes de PCR na crianga sao 
doengas respiratorias, sindrome da morte subita do lactente, 
sepse, doengas neurologicas e, especialmente, trauma. 1 ' 3 

0 reconhecimento da PCR e feito por apneia ou respiragao 
agonica (gasping ) e nao resposta a estfinulos, com ausencia de 
pulso em grandes arterias (braquial, femoral ou carotideo). 
Outros sinais que podem apontar para a necessidade de medi- 
das de ressuscitagao cardiorrespiratoria (RCR) incluem: respi¬ 
ragao irregular e insuficiente, frequencia cardiaca muito baixa 
(< 60 bpm) com cianose central e palidez cutaneomucosa. 

0 diagnostico da PCR nao necessita ser preciso ou definiti¬ 
ve para que se inicie algum tipo de intervengao, porque a de- 
mora no imcio da ressuscitagao tern consequencias catastrofi- 
cas as vitimas. Uma rapida abordagem clinica pode 
demonstrar a presenga dos sinais apontados anteriormente. 
Esse quadro, por si so, indica a necessidade de aplicar imedia- 
tamente o suporte basico de vida (SBV), que deve ser pronta- 
mente iniciado pelas compressoes toracicas (Tabela l). 24 


A nova sequencia da ressuscitagao cardiorrespiratoria, C 
(circulagao/compressoes toracicas) - A (abertura de via ae- 
rea) - B (boas respiragoes [breathing]), preconizada a partir 
das Diretrizes da Ressuscitagao Cardiopulmonar de 2010 1 e re- 
forgada na edigao de 2015, 2 e muito coerente com a proposta 
de promover e/ou manter a circulagao do sangue para os or¬ 
gaos vitais (coragao e encefalo). Os demais passos do SBV, his- 
toricamente preconizados pelo ABC da ressuscitagao (ou seja, 
abrir a via aerea e promover boa respiragao), ainda que muito 
importantes e ate prioritarios na crianga, podem retardar as 
manobras para promover a circulagao. No caso da crianga, a 
demora no imcio da ressuscitagao pode ser reduzida se houver 
dois socorristas presentes: o primeiro inicia as compressoes 
toracicas e o segundo abre a via aerea e inicia as respiragoes 
tao logo o primeiro socorrista complete a serie inicial de 15 
compressoes toracicas (Tabela 1). 

Suporte avangado de vida 

0 suporte avangado de vida (SAV) consiste na continuidade 
das medidas e manobras de suporte basico de vida, adiciona- 
do a outras intervengoes de eficacia tambem duradoura (ven- 
tilagao com bolsa-valva-mascara, obtengao de via aerea avan- 
gada, obtengao de acesso vascular, administragao de farmacos 
e desfibrilagao eletrica), que, em geral, sao restritas ao am- 
biente hospitalar (Tabela 2). 0 SAV tern como objetivo a res- 
tauragao e a manutengao da vida por meio de ventilagao e cir¬ 
culagao efetivas, alem de corregao e manutengao das 
alteragoes metabolicas e funcionais decorrentes da PCR. 0 
SAV requer ambiente ou cenario hospitalar, equipamentos es- 
pecfficos e equipe rigorosamente treinada em ressuscitagao 
cardiorrespiratoria e/ou cuidados intensivos. 5 6 

Equipe de ressuscitagao e equipamentos 
avangados 

0 adequado atendimento de paciente em PCR pressupoe ca- 
pacitagao de profissionais, bem como as melhores condigoes 
de ambiente e de equipamentos. Trata-se de uma situagao 
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que nao admite a falta de entrosamento da equipe ou a impro- 
visagao com materials e equipamentos. Na RCR, cada agao 
inadequada ou fragao de tempo desperdigada pode ter impor- 
tante significado na sobrevida e/ou na morbidade do paciente. 
Portanto, lideranga, capacitagao e organizagao sao requisitos 
de extrema importancia nas equipes de RCR. 4 

Para a capacitagao dos profissionais, sao recomendados 
cursos e treinamentos especificos de RCR (PALS®, BLS®, reani- 
magao neonatal), em que a tonica principal e a sistematizagao 
do atendimento de ressuscitagao em equipe. 4 5 Os cursos BLS 
(Basic Life Support ) e PALS (Pediatric Advanced Life Support), 


que seguem o modelo da American Heart Association, tam- 
bem tern sido difundidos no Brasil pela Sociedade Brasileira 
de Pediatria desde o ano de 1999. 7 Em inumeros paises, esses 
cursos sao exigidos como pre-requisitos para profissionais que 
atuam em equipes de resgate, de transporte de pacientes gra¬ 
ves e de unidades de emergencia e de tratamento intensivo. 

Da mesma forma, e importante difundir a cultura da previ- 
sibilidade de eventos graves (p.ex., PCR) nos locais de pronto- 
-atendimento extra-hospitalar, como unidades de emergencia, 
pronto-socorro e pronto atendimento, tal como ja ocorre nas 
UTIs. Alem de planejar e prover a disponibilidade de materiais 


Tabela 1 Sequencia do suporte basico de vida de acordo com a faixa etaria do paciente 


C — A B 


Faixas etarias 


Sequencia (observapoes) 

Seguranpa do local 

Verificar se o local do evento e seguro para a vitima e os socorristas 


Habilidades 

< 1 ano 

1 ano ate a puberdade 

Adolescente 


C - Circulapao 




1. Avaliar responsividade aos 
estimulos 

Verificar pulsos 

Braquial ou femoral 

Carotideo ou femoral 

Carotideo 


(apenas pessoal 
treinado) 




2. Ativar sistema medico de 
emergencia 

Ponto de referenda 
para compressao 

Porpao mais inferior do esterno, logo abaixo da linha mamilar (evitar apendice 
xifoide) 

3. Iniciar compressoes 
toracicas 

Frequencia de 
compressoes 

100 a 120 compressoes/min 



As compressoes devem ser 
fortes e rapidas, permitindo 
o retorno do torax a posipao 
inicial, com minimas 
interruppoes 

Metodo de 
compressao 

Com os 2 polegares e as 
maos envolvendo o torax (2 
socorristas) ou com 2 dedos 
(1 socorrista) 

Com regiao hipotenar de 
uma das maos 

Com regiao 
hipotenar de 
uma das maos 
e a outra 
mao sobre a 
primeira 

Tentar limitar as interruppoes 
necessarias a menos de 10 s 

Profundidade da 
compressao 

1/3 do diametro AP do torax 
(4 cm) 

1/3 do diametro AP do 
torax (5 cm) 

Minimo 5 cm 

Alternar os profissionais que 
fazem as compressoes a cada 

2 minutos para evitar redupao 
de eficacia 

Sem VA avanpada 1 

30:2 (1 socorrista) 

15:2 (2 socorristas) 


30:2 (1 ou 2 
socorristas) 


Com VA avanpada 

100 a 120 compressoes/min, sem pausas 


10 ventilapoes/min, sem 
interruppoes: uma ventilapao 
a cada 6 s 

Desfibrilapao externa 
automatica (DEA) 

Utilizar o DEA assim que estiver disponivel, qualquer que seja a idade; indica se o ritmo e chocavel ou nao 
(funciona como monitor cardiaco). Reiniciar as compressoes toracicas apos verificapao e/ou choque 

A - Via aerea 

Inclinar a cabepa - elevar o queixo (posipao de cheirar); no trauma, apenas 
elevar a mandibula 

4. Abrir vias aereas 

B - Respirapao 2 




5. Fazer/intercalar respirapoes 

(se vitima respira: coloca-la 
em posipao de recuperapao) 

Inicial 

Duas respirapoes efetivas 3 de 1 s cada uma 


(se vitima nao respira: fazer 2 
respirapoes efetivas) 

(evitar a hiperventilapao!) 

Subsequente (com VA 
avanpada) 

10 respirapoes/min 



(respirapoes a cada 6 
s, intercaladas com as 
compressoes toracicas) 


C-A-B: Circulagao - via Aerea - respiragao ( Breathing ); AP: anteroposterior; VA: via aerea; DEA: desfibrilador externo automatico. 

1 Via aerea avangada significa via aerea assegurada por tubo traqueal ou mascara laringea. 

2 No suporte basico de vida, a respiragao pode ser realizada boca-a-boca, boca-a-boca-nariz (com ou sem dispositivo de barreira) ou com bolsa-valva- 
mascara. 

3 Respiragoes efetivas significam respiragoes gapazes de produzir elevagao toragiga. 

Fonte: adaptada de Atkins et al., 2015. 2 
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Tabela 2 Intervengoes do suporte avangado de vida 

Atendimento em area de emergencia ou de UTI por equipe 
treinada e com utilizagao de protocolos facilitadores (algoritmos 
de ressuscitagao) 

Manutengao das manobras de SBV 

Obtengao de via aerea segura para ventilagao mais efetiva 
(entubagao intratraqueal, mascara laringea ou mascara facial 
apropriada, bem posicionada e com boa vedagao) 

Fornecimento de oxigenagao maxima (Fi0 2 1) 

Ventilagao com bolsa-valva (com reservatorio) 

Esvaziamento gastrico por SNG 

Obtengao de acesso vascular (veia femoral ou pungao 
intraossea) 

Monitoramento do ritmo cardiaco 

Emprego de farmacos especificos da ressuscitagao 

Desfibrilagao eletrica, quando indicado 

UTI: unidade de tratamento intensivo; SBV: suporte basico de vida; Fi0 2 : 
frapao inspirada de oxigenio; SNG: sonda nasogastrica. 


e equipamentos adequados (Tabela 3) para o atendimento da 
vitima nesses eventos, e muito importante a sua manutengao, 
por meio da verificagao e reposigao diaria deles, com o empre¬ 
go de checklists ou protocolos operacionais padronizados. 

No que se refere aos protocolos facilitadores, para que uma 
RCR transcorra de modo objetivo, organizado e eficiente, e 
muito importante que estejam disponiveis, nos locais de aten¬ 
dimento de emergences, algoritmos ou protocolos assisten- 
ciais para as situagoes de PCR, bem como tabelas ou quadros 
dos farmacos empregados na RCR, com as doses pre-calcula- 
das de acordo com faixas de peso (estatura) e/ou faixas eta- 
rias (Figura 1). 

Ventilagao 

Mais do que assegurar uma via aerea com entubagao traqueal, 
uma prioridade na ressuscitagao de criangas e a ventilagao 
adequada (por meio de tubo traqueal, mascara laringea ou 
mascara facial apropriada, bem posicionada e com boa veda¬ 
gao), uma vez que as causas respiratorias de PCR sao as mais 
frequentes nesse grupo etario. A entubagao traqueal nao e me- 
nos importante, mas ela somente deve ser realizada por pro- 
fissional experiente. Caso nao seja possivel faze-la, procurar 
ventilar e oxigenar o paciente com bolsa-valva-mascara antes 
de cada nova tentativa de entubagao. 

Respiragao bolsa-valva-mascara 
A mascara de tamanho adequado para cada paciente deve en- 
volver apenas sua boca e seu nariz, sem cobrir-lhe os olhos e o 
queixo. A mascara ideal deve ser feita de material flexivel e 
transparente, acolchoada na superfine de contato com o rosto, 
e ter formato anatomico. Deve ser pressionada contra a face da 
crianga, de forma a nao permitir escapes de oxigenio. A venti¬ 
lagao e realizada por meio do dispositivo bolsa-valva, adapta- 
do a mascara. 0 dispositivo autoinflavel (AMBU®), mais facil 
de manejar, deve ter reservatorio para proporcionar uma fra- 
gao inspirada de oxigenio proxima de 100%. A fonte de oxige- 


Tabela 3 Equipamento pediatrico nm'nimo para suporte 
avangado de vida em locais de atendimento de 
emergencias 

Monitor de ECG/desfibrilador 

Equipamento universal de protegao (luvas, mascara facial, 
protetor de olhos) 

Oximetro de pulso 

Esfigmomanometro e manguitos de PA 

Tabua de ressuscitagao 

Dispositivos de imobilizagao cervical 

Fonte de oxigenio com fluxometro 

Dispositivos para aspiragao de secregoes 

Aspirador de ponta rigida 

Sondas nasogastricas (6F a 16F) 

Canulas faringeas: bebes, criangas e adolescentes 

Dispositivos para oferta de oxigenio (mascaras comuns, 
mascaras nao reinalantes, mascaras com Venturi): para bebes, 
criangas e adolescentes 

Ressuscitadores tipo bolsa-valva-mascara autoinflavel com 
reservatorio (AMBU®) de 450 a 500 mL e 750 a 1.000 ml_ 

Cateteres de aspiragao com pontas arredondadas (de 6F a 14F) 

Tubos traqueais sem cuff (die 2 a 8) e com cuff (3 a 8) 

Laringoscopios com laminas retas (n g 0,1, 2 e 3) e curvas (n g 2, 
3 e 4) 

Pingas de Magill: tamanhos pediatrico e adulto 

Fios-guia para tubos traqueais: tamanhos crianga e adulto 

Agulha de cricotireotomia 

Detector de C0 2 exalado 

Drenos toracicos 


Agulhas intraosseas (calibres 15 a 18) 

Dispositivos endovenosos: escalpos, cateteres sobre agulha 
(calibres 14 a 24) 

Kit para acesso de veia central com cateteres (3F a 5F) 
Cateter de veia umbilical 


Fluidos endovenosos compativeis com padrao local utilizado (SF, 
RL, SG5%, SG10%) 

Dispositivos de microgotas 

Drogas de ressuscitagao (adenosina, adrenalina, atropina, 
amiodarona, bicarbonato de sodio, cloreto de calcio, lidocaina, 
sulfato de magnesio) 

Tabelas de farmacos com diferentes doses de acordo com pesos 
(estaturas) e/ou faixas etarias ou fita de Braselow® 

Protocolos facilitadores para a condugao de atendimentos de 
emergencia (algoritmos de ressuscitagao cardiorrespiratoria) 

ECG: eletrocardiograma; PA: pressao arterial; F: French ; SF: solupao 
fisiologica; RL: Ringer lactato; SG: solupao glicosada. 

nio deve liberar urn fluxo de 10 a 15 L/minuto. 0 tamanho da 
bolsa deve ser adequado ao volume corrente do paciente; bol- 
sa de 450 a 500 mL e adequada para recem-nascido a termo, 
lactente e crianga pequena; bolsa de 750 a 1.000 mL, para 
crianga maior e adulto. 5 A ventilagao com bolsa-valva deve ser 
suave, evitando as ventilagoes muito rapidas. Esses cuidados 
minimizam a distensao gastrica que ocorre durante a respira- 
gao artificial, bem como a hiperventilagao, comprovadamente 
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Nome:_Peso (kg): 

Altura (cm):_SC (m 2 ):_Idade:_anos_meses 

Equipamentos 

Bolsa-valva-mascara (Ambu®): () grande () media 

Lamina do laringoscopio: () reta ( ) curva N g _ 

Tubo traqueal: () com cuff ( ) sem cuff N g _ 

Farmaco/Dilui<pao/Concentra<pao/Dose recomendada/Dose final 

Adrenalina: 1 mL + 9 mL de agua destilada (0,1 mg/mL) - dose 0,1 mL/kg_ 

Atropina: nao diluida (0,25 mg/mL) - dose 0,1 a 0,2 mL/kg_ 

Desfibrilaqao eletrica 

Pas: () para adultos () pediatricas 

Cargas: 1 § (2 J/kg)_J 2 § (4 J/kg)_J 3 § -> (ate 10 J/kg)_J 


Figura 1 Folha de parada cardiorrespiratoria. 


deleteria ao paciente. 1 ’ 2 ’ 4 A frequencia respiratoria durante a 
ventilagao artificial nao deve ultrapassar mais do que 10 incur- 
soes por minuto, observando-se a elevagao toracica e auscul- 
tando o murmurio vesicular. 

Entubagao traqueal 

As canulas/tubos para entubagao traqueal de criangas meno- 
res de 8 anos devem ser desprovidas de balonete (cuff), exceto 
para situagoes nas quais se deseje evitar qualquer escape de ar. 
0 diametro interno varia com as diferentes idades, mas, em ge- 
ral, e equiparado ao diametro do quinto dedo da mao (Tabela 
4). 5 Canulas de numeragao imediatamente inferior e superior a 
selecionada devem estar disponiveis antes de se proceder a en¬ 
tubagao. As canulas com cuff.’ quando selecionadas, devem ter 
numeragao inferior a preconizada para tubos sem cuff 

A entubagao traqueal nao e prioritaria na ressuscitagao, 
mas e desejavel para obter uma via aerea segura. A ressuscita¬ 
gao nao e o evento mais adequado para o treinamento da en¬ 
tubagao traqueal. Esse procedimento deve ser realizado por 
profissional experiente que nao demore mais do que 20 a 30 
segundos para faze-lo. De preferencia, deve ser realizada pela 
via orotraqueal. 

Uma vez que a entubagao seja realizada, a verificagao da 
posigao adequada do tubo deve ser confirmada pela observa- 
gao de movimentos toracicos simetricos e de ausculta de mur¬ 
murio vesicular na regiao de ambos os apices pulmonares (re- 
giao axilar, bilateralmente), resultante de pressao positiva. A 


Tabela 4 Escolha do tubo traqueal de acordo com faixa 
etaria 


Faixa etaria 

Diametro interno 
(tubo sem cuff) 

Diametro interno 
(tubo com cuff)* 

Prematuro 

2,5 a 3,5 

- 

RN a termo 

3 a 3,5 

- 

Primeiro ano 

3,5 a 4 

3 a 3,5 

de vida 



Maior de 1 ano 

Idade em anos + 4 

Idade em anos + 3,5 


4 

4 


* Os tubos com cuff podem ser indicados quando o paciente tem baixa 
complacencia pulmonar ou alta resistencia de vias aereas ou alto escape de 
ar na glote; quando utilizados, a pressao do cuff deve ser < 20 cmH 2 0. 
Fonte: adaptada de Kleinman et al., 2010. 5 


posigao do tubo tambem pode ser confirmada pelo monitora- 
mento do C0 2 exalado por meio de dispositivo colorimetrico 
ou capnografo, 7 quando dispomvel. 

Acesso vascular 

Ainda que seja de dificil obtengao na RCR, o acesso venoso pe- 
riferico e tao adequado para administragao dos farmacos 
quanto o acesso central, sendo necessaria a administragao de 
urn bolo de agua destilada apos a administragao de cada medi- 
camento por aquela via. Uma das localizagoes preferenciais 
para a obtengao de acesso central e a veia femoral, quando for 
possivel faze-lo por membro da equipe, por ter melhor acessi- 
bilidade durante as manobras de ressuscitagao. 

Se em tres tentativas ou em 90 segundos nao se obtem urn 
acesso vascular, deve-se buscar a via intraossea (10), que e 
uma alternativa salvadora por nao ser colapsavel na PCR ou no 
choque grave. 4 Pela via 10, e possivel infundir qualquer tipo de 
solugao ou de medicamento de uso endovenoso (EV). Em cir- 
cunstancias excepcionais, quando tambem nao se consegue a 
via 10, a via intratraqueal (IT) e uma alternativa para a admi¬ 
nistragao dos farmacos lipossoluveis da RCR (adrenalina, atro¬ 
pina e lidocaina), diretamente no tubo traqueal, seguida de 
bolo com 3 a 5 mL de SF ou atraves de uma sonda de aspiragao 
introduzida no tubo, com diluigao previa da medicagao com 3 
a 5 mL de soro fisiologico (SF). Em ambas as situagoes, deve 
seguir-se a ventilagao com pressao positiva com bolsa-valva. 4 5 

Monitoramento do ritmo cardiaco 

0 evento PCR na crianga ocorre mais frequentemente com o 
ritmo de assistolia (55 a 70%), depois como atividade eletrica 
sem pulso (10 a 25%), e depois como fibrilagao ventricular 
(FV) ou taquicardia ventricular sem pulso (ate 20%). 18 Nos 
dois primeiros ritmos, apos identificagao, esta indicada a ad¬ 
ministragao de adrenalina ou epinefrina, conforme descrigao 
a seguir, alem das manobras de SBV. Nesses ritmos mais fre- 
quentes, nao e incomum que a PCR seja precedida de bradi- 
cardia com pulso central e ma perfusao, 8 estando tambem in¬ 
dicada a administragao de adrenalina nessa fase pre-PCR. 

No caso da PCR subita e inesperada, o ritmo mais provavel 
e o de FV, que ocorre em portadores de doenga cardiaca ou 
em jovens vitimas de overdose por drogas ilicitas. Na confir- 
magao da FV, esta indicada a imediata desfibrilagao eletrica, 
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conforme descrigao a seguir, com resultados de sobrevida de 
17a20%. 1 - 8 

Assim, tao logo seja possivel, deve ser realizado o monito- 
ramento eletrocardiografico do paciente para que a proxima 
intervengao de suporte avangado seja a mais especifica e efi- 
ciente possivel. 

Farmacos 

Alem do oxigenio, a expansao volumetrica com SF ou Ringer 
lactato e obrigatoria nas situagoes de PCR, uma vez que ocorre 
uma condigao de colapso circulatorio. Os farmacos mais em- 
pregados no suporte avangado de vida sao descritos a seguir. 

Adrenalina ou epinefrina 

Dentre todos os farmacos, a adrenalina (epinefrina) e a que 
tern indicagao universal em PCR, mesmo que nao se possa 
monitorar imediatamente o tragado do eletrocardiograma 
(ECG). Vasoconstrigao (efeito alfa) e a sua mais importante 
agao farmacologica na RCR, porque eleva a pressao de perfu¬ 
sao durante a compressao toracica, aumentando, assim, a li- 
beragao de 0 2 para o coragao. Aumenta tambem o estado con- 
tratil do coragao, estimula as contragoes espontaneas e 
aumenta o vigor e a intensidade da fibrilagao ventricular, tor- 
nando-a mais suscetivel a desfibrilagao eletrica. 1 Nas bradiar- 
ritmias e na assistolia, pode gerar urn ritmo de perfusao. 

Dose inicial (dose padrao): 0,01 mg/kg (0,1 mL/kg da solu- 
gao 1:10.000) EV ou IO ou 0,1 mg/kg (0,1 mL/kg da solugao 
1:1.000) IT. 

A 2- dose e as demais (que podem ser repetidas a cada 3 a 5 
minutos) 1 ’ 5 ’ 6 devem ser exatamente iguais a primeira dose. 

Dose alternativa, 10 vezes a dose padrao, pode ser conside- 
rada a partir da 2- dose, em situagoes excepcionais (p.ex., PCR 
causada por dose excessiva de betabloqueadores). 4 ' 6 

Atropina 

Utilizada somente para tratar bradicardia sintomatica com 
bloqueio atrioventricular. Nao ha evidences de que a sua ad- 
ministragao seja util antes das tentativas de entubagao. 6 Na 
bradicardia acompanhada por baixa perfusao ou hipotensao, a 
adrenalina ainda e o farmaco mais indicado. 

Dose recomendada: 0,02 mg/kg EV ou IO (dose minima de 
0,1 mg e maxima de 0,5 mg na crianga e 1 mg no adolescente); 
no uso IT, 0,04 a 0,06 mg/kg. 4 ’ 5 

A dose pode ser repetida em 5 minutos ate uma dose total 
maxima de 1 mg na crianga e 2 mg no adolescente. 

0 bicarbonato tern sido recomendado somente na hiperpo- 
tassemia e para a corregao da acidose metabolica documentada 
(ou presumida) da PCR. Pode ser utilizado em pacientes com 
PCR cujos esforgos de reanimagao estejam se prolongando. 

Outros farmacos, como calcio e glicose, nao devem ser utili- 
zados empiricamente, mas somente em situagoes de niveis 
sericos comprovadamente baixos. 

Desfibrilagao eletrica 

A desfibrilagao eletrica deve ser utilizada somente nas situa¬ 
goes de fibrilagao ventricular ou taquicardia ventricular sem 


pulso comprovadas por meio de monitoragao cardiaca. As pas 
de adultos (diametro de 8 a 10 cm) sao recomendadas somen¬ 
te para criangas com mais de 10 kg de peso, e a carga, de acor- 
do com o peso - carga inicial de 2 J/kg. Nao havendo resposta, 
a segunda carga deve ser de 4 J/kg, e os choques subsequen- 
tes podem chegar a 10 J/kg ou a dose de adulto. 4 ' 6 

Se ainda nao houver resposta apos o segundo choque, a 
adrenalina deve ser utilizada antes que urn novo choque seja 
aplicado, mantendo as compressoes toracicas de forma conti- 
nuada. 

Na refratariedade a desfibrilagao eletrica, deve ser conside- 
rada a possibilidade de disturbio metabolico, hipotermia, hi- 
poxemia ou hipovolemia, alem de tamponamento cardiaco, 
pneumotorax hipertensivo, toxicos ou tromboembolismo, 
procurando corrigi-los ou trata-los. 0 uso de amiodarona (5 
mg/kg, EV ou IO) ou de lidocaina (1 mg/kg, EV ou IO) deve 
ser considerado na fibrilagao refrataria. 4 5 

Estabilizagao pos-ressuscitagao 

Quando se obtem a recuperagao do ritmo cardiaco sinusal do 
paciente, inicia-se a fase de estabilizagao pos-ressuscitagao, 
cujos objetivos principals sao a preservagao da fungao cere¬ 
bral, a prevengao de lesoes organicas secundarias e a preocu- 
pagao em conseguir uma transference segura do paciente 
para uma UTI. 

Na fase pos-RCR, alguns cuidados sao considerados essen- 
ciais para melhorar a sobrevida dos pacientes: monitorar e tra¬ 
tar a agitagao e as convulsoes, monitorar e tratar a hipoglice- 
mia, monitorar os gases sanguineos, os eletrolitos e o calcio e 
proporcionar oferta de oxigenio suficiente para manter a sat0 2 
> 94% e < 99%. 6 A temperatura corporea deve ser monitorada 
continuamente, e a hipertermia, tratada agressivamente em 
criangas comatosas pos-RCR. 6 

Desfechos desfavoraveis 

Muito frequentemente, o desfecho de criangas e adolescentes 
vitimas de trauma e de doengas graves e desfavoravel, seja por 
nao haver resposta aos esforgos de ressuscitagao, seja por nem 
sequer terem recebido o atendimento adequado. 

Mesmo naqueles que recebem a RCR, de acordo com a pre- 
cocidade e a adequagao do tratamento, ainda assim a sobrevi¬ 
da a uma parada cardiaca pode nao ultrapassar a taxa de 
20%. 1,5 Nessa situagao, alem de anunciar a familia de forma 
gradual sobre a evolugao para o obito, cabe tambem a equipe 
de ressuscitagao dar atengao e oferecer conforto a familia. 4 

Sao frequentes as duvidas sobre iniciar ou nao a ressuscita¬ 
gao ou sobre o momento de interrompe-la, e tendem a aumen- 
tar ainda mais o nivel de ansiedade da equipe de ressuscitagao. 
Nao existe uma resposta universal para todas as situagoes de 
PCR. Entretanto, algumas consideragoes podem ser feitas: 

• a decisao de ressuscitar ou deixar de faze-lo, na maioria das 
situagoes, nao compete a equipe de plantao da UTI ou da 
emergencia. Discussoes bioeticas que consideram a reversibi- 
lidade ou nao da doenga de base, a adogao ou nao de medidas 
de suporte de vida ou decisoes de nao reanimar (DNR) devem 
ser feitas previamente (quando se trata de paciente ja conhe- 
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cido) e compartilhadas com a familia. 9 Na situagao de urgen- 
cia, a equipe de plantao deve agir e fazer o que deve ser feito, 
ou seja, iniciar a ressuscitagao, sem perder um tempo precio- 
so em outras discussoes; 

• o momento de interromper o processo de RCR depende de 
inumeros fatores, entre os quais a doenga de base do paciente, 
a causa presumida da PCR, a nao resposta as manobras e me- 
dicagoes ate entao utilizadas, entre outros. Deve resultar de 
um consenso da equipe que esta atendendo o paciente. Por 
outro lado, uma PCR testemunhada e ocorrida dentro do hos¬ 
pital, de acordo com a causa provavel, podera demandar um 
tempo maior de esforgos de ressuscitagao. 1 ’ 9 

Transporte dos pacientes graves 

0 transporte de pacientes envolve diversas situagoes com di- 
ferentes graus de complexidade: transference de vitimas de 
trauma do local do evento para centros terciarios, transporte 
de pacientes criticos entre hospitais e transporte intra-hospi- 
talar para procedimentos diagnostics ou terapeuticos em pa¬ 
cientes hospitalizados. 

No transporte de pacientes criticos, a previsibilidade de 
eventos adversos e de complicagoes sempre deve estar pre¬ 
sente, razao pela qual inumeros cuidados devem ser tornados 
tanto no planejamento desse transporte quanto na sua reali¬ 
zagao. 10 ' 13 Cabe uma distingao entre o que seja evento adverso 
relacionado ao equipamento, e, portanto, prevemvel, e dete- 
rioragao clinica decorrente do estado critico do paciente, iden- 
tificavel e tratavel precocemente por meio de monitoramento 
e suporte adequados. 

No transporte de paciente critico, deve-se planejar o con- 
trole de todas as potenciais intercorrencias, esperando sempre 
pelo pior cenario. Entre os cuidados que obrigatoriamente de¬ 
vem ser considerados, estao inclmdos os descritos a seguir. 

Acessibilidade ao transporte 
A avaliagao da real necessidade de transferir o paciente deve 
ser cotejada com a sua acessibilidade ao transporte mais apro- 
priado (relagao risco-beneficio), de acordo com o sistema de 
saude local e/ou a cobertura assistencial que o paciente pos- 
sui. Na atualidade, grande numero de cidades brasileiras de 
medio a grande porte ja tern implantado o Sistema de Atendi- 
mento Medico de Urgencia (SAMU), que, na maioria das ve- 
zes, tambem proporciona o transporte de pacientes criticos 
para centros terciarios. 

Equipe e recursos de transporte 
Ainda que existam poucos dados nacionais, a maioria dos re¬ 
lates sobre transporte de pacientes pediatrics criticos realiza- 
do por equipes nao especializadas ou de pouca experiencia, 
mesmo em paises desenvolvidos, refere uma incidencia ina- 
ceitavelmente elevada de eventos adversos associados com 
alta mortalidade. Dessa forma, esses autores recomendam a 
realizagao do transporte de criangas criticamente doentes por 
equipes pediatricas especializadas em transporte. 1013 Na sua 
impossibilidade, seria altamente recomendavel o treinamento 


especifico das equipes de transporte em suporte avangado de 
vida pediatric e neonatal, consideradas as especificidades da 
crianga e do recem-nascido. 

Alem de equipe especificamente treinada, deve ser consi- 
derada a escolha de um servigo de transporte que disponibili- 
ze todos os recursos de monitoramento e de tratamento indi- 
cados para cada situagao. 0 equipamento pediatric minimo 
para suporte avangado de vida (Tabela 3) tambem se aplica ao 
transporte da crianga criticamente doente. Especial atengao 
deve ser dada aos equipamentos de monitoramento, como 
monitor cardiac, oximetro de pulso, monitor de pressao arte¬ 
rial e monitor de temperatura, uma vez que a identificagao 
precoce da instabilidade fisiologica dos pacientes transporta- 
dos pode prevenir os eventos adversos ameagadores a vida. 12 

Sistema de comunicagao 

Pode parecer obvio que a comunicagao entre o hospital de ori- 
gem e aquele de destino do paciente critico tenha sido feita 
adequadamente antes da realizagao do transporte. Infeliz- 
mente, a pratica tern mostrado que essa comunicagao nao e 
suficientemente adequada para garantir uma recepgao apro- 
priada desse paciente, seja na especificagao e confirmagao de 
um leito na UTI, seja na qualidade das informagoes que pos- 
sam assegurar a melhor recepgao pela instituigao de destino. 
E importante que essa comunicagao identifique nomes e tele- 
fones de pessoas e de instituigoes, que a troca de informagoes 
seja realizada entre profissionais da mesma categoria e que 
possa fornecer o maior numero possivel de dados relevantes 
em relagao ao paciente a ser transferido e recebido. Da mes¬ 
ma forma, e imperativo que a instituigao de origem envie to- 
dos os documentos clinics possiveis (copias de exames, 
prescrigoes e sumario clinic) que possam beneficiar e objeti- 
var a recepgao e o tratamento do paciente na instituigao de 
destino, sem esquecer o consentimento para o transporte 
dado pela familia, bem como do acompanhamento de res- 
ponsavel legal pela crianga. 

Meio de transporte 

A escolha do meio de transporte para a transferencia de pa¬ 
cientes criticos depende tambem de inumeras variaveis que 
devem ser consideradas no planejamento do transporte. Con- 
digoes de acessibilidade, condigoes climaticas, distances a 
serem percorridas, trafegabilidade, realizagao de procedi¬ 
mentos durante o transporte, possibilidade de interrupgao 
do transporte para atendimento por eventual deterioragao 
clinica do paciente sao apenas alguns desses questionamen- 
tos. Assim, transporte aereo pode ser adequado somente 
para longas distances (superiores a 150 km); o transporte em 
helicoptero estaria indicado apenas para resgate de vitimas 
em locais de dificil acesso (p.ex., em montanhas), ambos li- 
mitados por condigoes climaticas adversas e por falta de es- 
pago para eventual realizagao de procedimentos (p.ex., entu- 
bagao traqueal). 0 transporte terrestre pode favorecer o 
estacionamento para atendimento do paciente, mas depende 
da trafegabilidade das vias de acesso ao centro de referenda. 
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Condigoes do paciente 

A solicitagao da transferencia de um paciente crftico, em geral, 
e o resultado de uma decisao baseada na limitagao ou no esgo- 
tamento dos recursos locais e no crescente nivel de ansiedade 
dos profissionais que o estao atendendo. Ainda que a intengao 
seja a de beneficiar ou dar alguma chance de sobrevida ao pa¬ 
ciente, ele deve ser enviado ao centra terciario na melhor con- 
digao de estabilidade possivel, sob o risco de nao chegar ao seu 
destino com vida. 

Dessa forma, e de fundamental importancia especificar al- 
guns cuidados a serem considerados antes de iniciar um pro- 
cedimento de transporter 

• nivel de consciencia atual e potencial para deterioragao, de 
acordo com a doenga de base (necessidade de sedagao, risco 
de convulsoes, necessidade de via aerea segura); 

• via aerea pervia e potencial para a necessidade de torna-la 
segura durante o transporte (risco de obstrugao, risco de as- 
piragao; seja entubado, risco de obstrugao ou deslocamento 
do tubo); 

• acesso vascular segura e potencial para a perda de acesso du¬ 
rante o trajeto (necessidade de mais de um acesso vascular); 

• em caso de trauma, necessidade de estabilizagao de coluna 
cervical ou de algum outro segmento comprometido (utiliza- 
gao de prancha, colar cervical ou contengao eficaz); 

• em caso de resgate no local do acidente, identificagao de lo¬ 
cais com perda ativa de sangue (necessidade de uso de torni- 
quetes); 

• em casos de recem-nascidos, lactentes jovens ou grandes 
queimados, perda de calor e redugao drastica da temperatu- 
ra corporea (necessidade de cobertores ou aquecimento ex- 
terno). 

Da mesma forma, durante o transporte, a observagao do pa¬ 
ciente pelos profissionais que o acompanham deve ser conti- 
nuada, de acordo com a sua gravidade e instabilidade. Alguns 
autores 11 ’ 12 ja propuseram roteiros para o planejamento e o 
acompanhamento do transporte de pacientes criticos com o 
objetivo de minimizar a possibilidade de eventos adversos e 
de identificar precocemente a deterioragao fisiologica desses 
pacientes, reduzindo, assim, o potencial de morbimortalidade 
do transporte de risco. A Tabela 5 lista algumas perguntas que 
devem ser lembradas no planejamento do transporte de pa¬ 
ciente critico. 

Considera<poes finais 

A sobrevida e a morbidade de criangas e adolescentes vitimas 
de trauma ou de doengas graves e diretamente influenciada 
pela acessibilidade aos servigos de saude e pela qualidade da 
assistencia recebida. Todos os passos do processo de atendi- 
mento a crianga e ao adolescente muito doente sao importan- 
tes na sua essencia: a identificagao precoce das situagoes de 
risco de morte, os cuidados pre-hospitalares, os cuidados hos- 
pitalares, a transferencia para centros terciarios e, eventual- 
mente, a sua insergao nos programas de reabilitagao. 0 pre¬ 
sente capitulo buscou orientar o pediatra ou o medico 


Tabela 5 Perguntas para o transporte de paciente critico 
Via aerea 

Via aerea segura e necessaria? 

Ha material para via aerea segura? 

O tubo traqueal esta fixado? 

A posipao do tubo esta adequada? 

A aspirapao de vias aereas esta disponivel? 

Respirapao 

Ha necessidade de oferta de oxigenio? 

Ha dispositivos para oferta de oxigenio? 

Ha oxigenio suficiente para o tempo de transporte? 

Ha necessidade de suporte ventilatorio? 

Circulapao 

A perfusao esta adequada? 

Estao ocorrendo perdas mensuraveis? 

Ha necessidade de acesso vascular? 

Ha dispositivos para acesso vascular? 

Ha solupoes expansoras suficientes? 

Temperatura 

Ha berpo/incubadora pre-aquecidos? 

Ha aquecimento no veiculo? 

Ha como monitorar a temperatura corporea? 

Ha dispositivos para aquecimento externo? 

Procedimentos 

Ha condipoes de obtenpao de via aerea? 

Ha condipoes de obtenpao de acesso vascular? 

Ha condipoes de colocapao de sonda gastrica? 

Ha condipoes de aliviar pneumotorax hipertensivo? 

Monitoramento 

Quern faz o monitoramento clinico? 

Os monitores (ECG, Sat0 2 , temperatura) estao conectados ao 
paciente? 

Quern monitora a glicemia? 

Equipamento 

Os monitores (ECG, Sat0 2 , temperatura) foram testados? 

Ha bateria carregada para monitores/respirador? 

Ha pilhas/baterias nos laringoscopios? 

Ha equipamento necessario para situapoes de emergencia? 

Fluidos/farmacos 

Ha solupoes EV suficientes para o trajeto? 

Ha mistura/alimento/NPT suficiente para o trajeto? 

Ha farmacos para ressuscitapao? 

Ha farmacos para sedapao/analgesia? 

Ha farmacos especiais (de acordo com doenpa de base)? 
Comunicapao 

Qual e o hospital/UTI (enderepo) de destino? 

Qual o local de entrada do paciente? 

Ha leito assegurado para o paciente? 

Quern e o profissional de referenda (nome e telefone)? 

Todas as informapoes do paciente estao registradas e presentes? 
Ha termo de consentimento assinado pelo responsavel? 

Ha acompanhante do paciente? 

Fonte: adaptada de Barry e Ralston, 1994. 12 

socorrista sobre o primeiro atendimento da crianga e do ado¬ 
lescente com risco de morte, bem como sobre os cuidados a 
serem tornados por ocasiao de sua transferencia segura para 
centros terciarios. 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• 

Planejar a avaliagao inicial de vi'tima de acidente comum. 

• 

Conhecer o metodo correto para a reanimagao 
cardiopulmonar em criangas de todas as idades. 

• 

Conhecer a sequencia CAB (circulagao, via aerea e 
respiragao) para a ressuscitagao cardiorrespiratoria. 


Saber que o suporte avangado de vida carece de 
cenario hospitalar, equipamentos especificos e equipe 
rigorosamente treinada em ressuscitagao 
cardiorrespiratoria. 

• 

Escolher o tamanho do tubo ventilatorio adequado 
para criangas de varias idades. 


Conhecer os cuidados pos-ressuscitagao, incluindo a 
preservagao da fungao cerebral, a prevengao de 
lesoes secundarias e a transference segura do 
paciente para a UTI. 


Conhecer as bases do transpose de paciente crftico, 
incluindo planejar o controle de todas as potenciais 
intercorrencias e esperar sempre pelo pior cenario. 
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CAPITULO 3 


VENTILACAO MECANICA NO 
TRANSPORTE DA CRIANQA E 
DO RECEM-NASCIDO 

Karina Nascimento Costa 
Woady Jorge Kalil Filho 


Introdugao 

No inicio da decada de 1970, foi descrita uma taxa de compli- 
cagoes de ate 20% durante o transporte e um aumento da 
mortalidade dele derivada. As criangas que precisavam de 
transporte tinham quase o dobro de chance de morrer do que 
aqueles que eram admitidos na unidade de terapia intensiva 
(UTI) do mesmo hospital. Desde entao, varias diretrizes tern 
sido publicadas, mas todas coincidem em que a qualidade do 
transporte pediatrico inter-hospitalar vem condicionada a 
dois fatores: o nivel de preparagao e especializagao das equi- 
pes e a estabilizagao dos pacientes antes do transporte. 

Em 1973, instituiu-se o termo “hora de ouro”, que enfocou a 
importancia de prover um cuidado avangado ao paciente gra- 
vemente enfermo ou traumatizado na l a hora de atendimento. 

Habilidades necessaries para a equipe de 
transporte 

A condigao clinica que mais frequentemente leva a necessida- 
de de transporte e a insuficiencia respiratoria, seguida do trau- 
matismo cranioencefalico (TCE). A equipe do transporte deve, 
portanto, ter habilidade em estabelecer e manter a via aerea 
na crianga. As habilidades basicas incluem o adequado posi- 
cionamento da regiao cervical, ventilagao com bolsa-valvula- 
-mascara e entubagao endotraqueal. 

A necessidade de estabelecer acesso venoso e comum e per- 
manece um desafio no lactente e na crianga pequena. Acesso 
venoso periferico e preferivel, entretanto, em situagoes de 
emergencia, a via intraossea pode salvar vidas. Outros procedi- 
mentos que podem ser necessarios para a estabilizagao do pa¬ 
ciente incluem a colocagao de dreno toracico e, ocasionalmen- 
te, a cateterizagao arterial para monitoragao hemodinamica. 

Os membros da equipe de transporte devem ter experien¬ 
ce com medicamentos utilizados no tratamento da crianga 
criticamente enferma. A sequencia rapida de entubagao e bas- 
tante utilizada. A farmacologia desses agentes, que incluem 
opioides, sedativos/hipnoticos e bloqueadores neuromuscu- 
lares, deve ser conhecida. 


Organizacao do sistema integrado 
de transporte 

Existem 3 condigoes mais frequentes para a realizagao do 
transporte do paciente gravemente doente: 

• crianga ou recem-nascido (RN) que precisa ser transferido de 
forma definitiva para um servigo especializado em urgencias 
- UTI (“via unica”), acompanhado do medico do servigo de 
origem ou de servigo medico terceirizado; 

• crianga grave que necessita ser transferida para outro hospital 
para a realizagao de procedimentos de urgencia (diagnostics 
e/ou terapeuticos/intervencionistas) ou procedimentos ele- 
tivos com posterior retorno para a unidade de origem (UTI ou 
pronto-atendimento); 

• crianga grave que necessita ser transportada dentro do mes¬ 
mo hospital para a realizagao de exames e/ou procedimentos 
de urgencia ou eletivos, considerados de suma importancia 
diagnostica e/ou terapeutica. 

0 sistema tambem deve possuir treinamento especifico para o 
transporte pediatrico de cuidados intensivos, central de aten¬ 
dimento 24 horas, protocolos proprios, banco de dados, equi- 
pamentos e insumos apropriados para o cuidado de criangas. 
A composigao da equipe pode ser variavel de acordo com o 
tipo de remogao que o servigo realiza. Sua composigao pode 
variar, conforme as exigences clinicas da crianga a ser trans¬ 
portada, no entanto, a maior parte consta de: 

• pediatra, com formagao em atendimento de urgencia ou tra¬ 
tamento intensivo e treinamento especifico para transporte 
de urgencia pediatrico e neonatal no caso de RN; 

• enfermeiro, com formagao em pediatria de urgencia ou tera¬ 
pia intensiva pediatrica ou neonatal, quando se trate de RN, e 
treinamento especifico para transporte, com conhecimento 
das caracteristicas dos veiculos, equipamentos e medicagoes 
utilizadas; 

• condutores dos veiculos, que devem ter um rigido treinamen¬ 
to para as peculiaridades do transporte da crianga gravemente 
doente. 0 conceito do veiculo bem equipado torna absoluta- 
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mente desnecessarios velocidade excessiva, desrespeito as 
leis de transito e manobras bruscas, que, na verdade, dificul- 
tam o tratamento do paciente a bordo e tambem geram com- 
plicagoes (entubagoes orotraqueais sob movimentagao brusca 
e constante da ambulancia estao associadas a maior inciden- 
cia de extubagoes acidentais e de posterior edema de glote); 

• fisioterapeuta respiratorio, para o transporte de criangas com 
doengas respiratorias graves e que exigem assistencia respira- 
toria complexa, especialmente nos percursos longos e na re- 
mogao aerea. 

Fases do transporte intra e inter-hospitalar 

1. Fase preparatory. 

2. Fase de transference. 

3. Fase de estabilizagao pos-transferencia. 

Fase preparatory - Cuidados gerais 

1. Avaliar a gravidade do paciente e do nivel de estabilidade 
(avaliar monitoragao e terapias necessarias no momento, pre- 
vendo necessidades futuras). Pode ser usado o escore Trans¬ 
port Risk Assessment in Pediatrics (TRAP) (Tabela 1), e medi- 
das para a estabilizagao devem ser tomadas (Tabela 2). 

2. Sempre que possivel, conversar e explicar o procedimento do 
transporte as criangas maiores. 

3. Adequar acessos venosos, sedagao, analgesia, entubagao tra- 
queal e, caso seja necessaria, a imobilizagao da crianga. 

4. Confirmar novamente a estabilidade do paciente antes da 
partida. 

5. Atentar aos procedimentos que devem ser executados antes 
do transporte sempre que houver instabilidade clinica de urn 
sistema organico: entubagao traqueal, cateterizagao umbili¬ 
cal, acesso venoso central, drenagens de cavidades, sonda- 
gens gastricas e vesicais, imobilizagao de membros instaveis 
e/oufraturados. 

6. Registrar sinais vitais e exame neurologico antes da saida. 

7. Anotar numeros de fixagao da canula traqueal, medir e mar- 
car cateter venoso central (CVC), sondas e drenos na folha de 
transporte. 


8. Adequar temperatura corporea antes do transporte (RN, lac- 
tentes jovens, grandes queimados, quase-afogados, etc.); a 
hipotermia e associada com aumento da mortalidade, e a hi- 
pertermia, com crises convulsivas no lactente. 1-3 

9. Verificar jejum ou esvaziamento gastrico para o transporte, 
preferencialmente de 6 horas (passar sonda nasogastrica - 
SNG - para prevengao de vomitos com broncoaspiragao) e/ 
ou SNG aberta, ou balonamento nos sangramentos digestivos 
com prontidao para reposigao de hemoderivados (solicitar 
hemoderivados para o transporte quando indicado). 

10. Esvaziar saco coletor de diurese da sonda vesical. 

11. Administrar sedagao e analgesia para os pacientes graves que 
oferegam riscos de agitagao durante o transporte; evitar ao 
maximo os bloqueadores neuromusculares e, de preferencia, 
nao os utilizar no RN. 

12. Movimentar a crianga ou o RN e a maca ou a incubadora de 
transporte sempre em bloco com todos os aparelhos (ventila- 
dor, bombas de infusao, etc.) e profissionais, tomando-se os 
devidos cuidados para nao ocorrer extubagao acidental, perda 
de acessos venosos, queda de torpedos, etc. 

13. Checar os medicamentos considerados de urgencia para o pa¬ 
ciente transportado, que precisam estar devidamente prepa¬ 
rados em doses certas, para infusao de urgencia. Uma suges- 
tao para montagem de kits pode ser vista na Tabela 3. 

14. Levar folha de medicagoes e kits de urgencia devidamente 
preparados e com doses ja calculadas. 

15. Levar prontuario com todos os exames do paciente e orienta- 
goes basicas da unidade de origem. 

16. Ter conhecimento de exames subsidiaries previos, conside¬ 
rados de risco no curto prazo, necessarios para intervengoes 
terapeuticas de urgencia durante o transporte (gasometria, 
Ca ++ , Na + , K + , glicemia, coagulograma e plaquetas, radiogra- 
fia de torax com posicionamento da canula e condigoes pul- 
monares, etc.). 

17. Estabilizar coluna cervical e eventuais fraturas, quando pre- 
sentes. 

18. Ligar o ventilador pulmonar mecanico de transporte pelo me- 
nos 15 a 30 minutos antes de mobilizar a crianga e testar aco- 


Tabela 1 Transport Risk Assessment in Pediatrics (TRAP) 4 




2 

1 

0 


2 

1 

0 

< 12 meses 


< 90 ou > 180 

90 a 109 ou 

151 a 180 

110 a 150 


< 60 ou > no 

60 a 69 ou 

90 a 110 

70 a 89 

1 a 12 anos 

FC 

< 65 ou > 140 

65 a 79 ou 116 
a 140 

80 a 115 

PAS 

< 75 ou > 130 

75 a 89 ou 116 
a 130 

90 a 115 

> 12 anos 


< 50 ou > 120 

50 a 59 ou 

101 a 120 

60 a 100 


< 85 ou > 150 

85 a 101 ou 

131 a 150 

100 a 130 


FR 

Apneia 

Gasping 

Entubado 

FR > 50, 

Sat < 90 

FR < 50, Sat 
>90 

FiO, 

> 50% ou 

> 4 L 

< 50% ou 

< 4 L 

Ar ambiente 


Enchimento 

capilar 

> 3 s 

2 a 3 s 

< 2 s 

Pulsos 

Ausentes 

Baixa 

amplitude 

Normal 


ECG 

< 7 

7 a 11 

12 a 15 

Temp 

< 35 ou > 40 

35 a 35,9 ou 

36 a 38 


38,1 a 40 


FC: frequencia cardiaca; PAS: pressao arterial sistolica; ECG: escala de coma de Glasgow; Fi0 2 : frapao inspirada de oxigenio; Temp: temperatura em graus 
Celsius; FR: frequencia respiratoria; Sat: saturapao de oxigenio; s: segundos. 
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Tabela 2 Medidas para estabilizagao * 1 2 3 4 5 
Via aerea 


Protegao de vias aereas em caso de Glasgow < 10, agitagao, 
danos estruturais da face e pescogo, estridor ou necessidade de 
sedagao e analgesia 

Oxigenagao 

Administragao sistematica de oxigenio para manter saturagao 
entre 98 e 100% 


Ventilagao 

Ventilagao mecanica se: necessidade de Fi0 2 > 40% para 
manter uma saturagao de oxigenio > 95%, se PC0 2 > 45 mmHg, 
presenga de grande trabalho respiratorio com pouca resposta a 
broncodilatadores 


Programagao do uso da menor pressao media de vias aereas 
possivel para otimizar a oxigenagao/ventilagao 

Ventilagao nao invasiva em casos de dificuldade moderada, com 
boa gasometria e tolerancia. Em caso de duvida, mesmo que 
pequena, deve ser iniciada a ventilagao invasiva 

Realizar drenagem toracica de todos os casos de pneumotorax, 
independentemente da extensao 

Circulagao 

Ao menos dois acessos centrais, contengao de hemorragias 
externas, estabilizagao cirurgica previa as hemorragias 
internas cirurgicas, maxima estabilizagao com volume e drogas 
vasoativas, otimizagao do nivel de hemoglobina (> 10 mg/dL), 
corregao de coagulopatia, entubagao de todos os pacientes 
hemodinamicamente instaveis 


Neurologico 

Em caso de traumatismo intracraniano, manter pC0 2 entre 35 
e 40 mmHg e Sat 100%; contraindicada a hiperventilagao ou 
os soros hipertonicos de forma preventiva; manter a pressao 
arterial em niveis normais; tratar com anticonvulsivante no 
paciente que apresentou convulsao; evitar uso de bloqueador 
neuromuscular 


plamento com os mesmos parametros e modalidade aos 
quais a crianga foi estabilizada. 

19. Sempre conversar com o motorista da ambulancia para evitar 
manobras bruscas com a viatura, que podem trazer grandes 
prejmzos a crianga. Respeitar os sinais de transito sempre 
que possivel. 

Fase preparatory - Sistema respiratorio - 
Cuidados especiais 

Com relagao aos cuidados respiratorios do paciente transpor- 

tado, alguns itens sao importantes. 

1. Realizar fisioterapia respiratoria ate 2 horas antes da safda, 
quando possivel (higiene bronquica). 

2. Garantir permeabilidade de vias aereas (Guedel, canula oro 
ou nasotraqueal). 

3. Entubar antes de remover os pacientes instaveis e com risco 
de desenvolver insuficiencia cardiorrespiratoria durante o 
transporte. 

4. Fazer avaliagao gasometrica pre-transporte, se houver insufi¬ 
ciencia respiratoria e/ou cardiovascular. No RN, manter S0 2 
entre 88 e 92% no oximetro de pulso. No caso de RN com car- 
diopatia dependente de canal arterial, a S0 2 deve estar entre 
75e 85%. 

5. Fazer avaliagao radiologica (parenquima, coragao, posiciona- 

mento de canula, CVC, sondas enterais e drenos). Sanches- 


Tabela 3 Medicamentos gerais 


Ressuscitagao cardiopulmonar 

Pulmonar 

Adrenalina/noradrenalina 

Salbutamol inalatorio 

Bicarbonato de sodio 

Epinefrina racemica 

Atropina 

Terbutalina EV 

Glicose 

Metilprednisolona/ 

dexametasona 

Naloxona/flumazenil 

Sedagao e analgesia 

Lidocaina 

Morfina 

Cardiovascular 

Midazolam/propofol 

Digoxina 

Fentanil/cetamina 

Dopamina/dobutamina 

Relaxantes musculares 

Furosemida 

Rocuronio/atracurio 

Nitroprussiato de sodio 

Succinilcolina 

Sistema nervoso central 

Antibioticos (menos 
importantes para o transporte) 

Fenobarbital 

Ampicilina/oxacilina 

Fenitoina 

Cefotaxima/ceftriaxona 

Diazepam/midazolam 

Aminoglicosideos/meropenem 

Tiopental 

Vancomicina/clindamicina 

Miscelanea 

Cloreto de potassio, gluconato 
de calcio 

Carvao ativado 

Heparina, insulina 


-Pinto et al., 6 em urn estudo prospectivo que avaliou 77 crian- 
gas entubadas para o transporte, observaram que a radiografia 
de torax foi obtida em 85,7% dos pacientes e que 47% desses 
pacientes apresentavam canula endotraqueal mal posiciona- 
da. Os autores concluem que radiografia de torax pos-entuba- 
gao para o transporte permanece informativa e deve ser obti¬ 
da sempre que possivel. 

6. Certificar-se da boa fixagao da canula traqueal (preferencia 
para entubagao nasotraqueal) e/ou da permeabilidade de 
vias aereas (sempre anotar numero da fixagao e conferir com 
frequencia). 

7. Verificar funcionamento das valvulas dos baloes autoinflaveis 
(Ambu): atengao aos colabamentos. 

8. Determinar o fluxo e o metodo da administragao de 0 2 para 
determinar necessidade durante o transporte (prever mar- 
gem de seguranga de pelo menos 25% a mais). 

9. Providenciar e testar aspiragao. Atengao as obstrugoes da ca¬ 
nula traqueal (incidencia de 8 a 42%). 3 ’ 7 

10. Ajustar ventilagao mecanica como na unidade de origem. 

11. Determinar o melhor segmento corporeo para fixagao do oxi¬ 
metro (certificar-se do bom funcionamento e da captagao do 
aparelho). Preferencia para sensor nasal em pacientes choca- 
dos, ictericos e hipotermicos. 

12. Atentar e estar pronto para drenagem de torax de urgencia 
frente ao pneumotorax barotraumatico (oscilagoes de fluxo 
sao frequentes durante o transporte de pacientes entubados, 
seja intra ou inter-hospitalar). 
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13.0 melhor suporte respiratorio para o transporte inter-hospita- 
lar da crianga gravemente enferma ainda e um desafio. A ca- 
nula nasal de alto fluxo (GNAF) tem surgido como um suporte 
promissor na UTI pediatrica. Em um estudo retrospectivo que 
envolveu 793 criangas menores de 2 anos de idade, foi obser- 
vado que o numero de criangas transportadas com seguranga 
com CNAF aumentou no decorrer do estudo (2005-2012) e, 
concomitantemente, foi observada uma diminuigao no nu¬ 
mero de criangas transportadas em ventilagao invasiva. 8 

Fase de transference 

Objetivos: 

• prevenir ou evitar iatrogenias; 

• manter a estabilidade do paciente por meio de monitoragao e 
terapeutica continua; 

• manter as condigoes organicas pre-transporte; 

• minimizar o tempo gasto por meio de comunicagao com o 
hospital receptor (quanto maior o tempo gasto no transporte, 
maior a incidencia de efeitos adversos) e determinagao ante- 
cipada e estudada do caminho mais rapido e menos turbulen- 
to para a viatura. 

Cuidados durante o transporte 

1. Solicitar que o elevador esteja esperando e pronto para rece- 
ber a equipe com a crianga. 

2. E fungao do medico que esta transportando o paciente segu- 
rar (conter) a canula traqueal sempre que houver risco de tra- 
gao, alem de manter visualizagao sobre cateteres, sondas e 
drenos. 

3. 0 medico deve ditar a velocidade e a movimentagao da maca 
ou da incubadora de transporte ate chegar a ambulancia e, 
posteriormente, da ambulancia para a unidade de destino. 
Deve-se evitar correr com esses equipamentos. 

4. Na viatura, o medico deve manter posigao frontal com o pacien¬ 
te para visualiza-lo totalmente e efetuar toda a monitoragao. 

5. Intervir sempre que houver agitagao da crianga (sedagao e/ 
ou analgesia, se necessario). 

6. Para a crianga agitada que sera transportada, a sedagao sem 
entubagao representa uma conduta, mas os agentes sedati- 
vos mais comumente utilizados podem levar a depressao res- 
piratoria, que, muitas vezes, e imprevisivel. Dexmedetomidi- 
na e um agonista alfa-adrenergico que promove a sedagao e a 
ansiolise sem deprimir o drive respiratorio e pode ser usada 
para sedagao em certas circunstancias no transporte pediatri- 
co, pois nao ocasiona depressao respiratoria e a necessidade 
de entubagao e ventilagao mecanica. 9 

7. Se houver queda da Sat0 2 , auscultar pulmoes e verificar posi- 
cionamento da canula e se a fixagao permanece com o mesmo 
numero de antes da partida; aspirar canula caso haja secre- 
gao; em ultimo caso, manipular parametros, se necessario. 

8. Caso ocorram alteragoes cardiovasculares, principalmente da 
PA, verificar obstrugao venosa se houver disparo do alarme 
das bombas de infusao; verificar se a infusao das drogas va- 
soativas permanece estavel; pensar em melhorar a sedagao se 
houver aumento da PA; e regular as drogas caso ocorra queda 
da PA. 


9. Verificar coletor de diurese. 

10. Anotar todas as alteragoes dos sinais vitais caso ocorram - e 
uma das melhores formas de demonstrar as intercorrencias 
durante o transporte para a unidade de destino. 

11. Verificar novamente o posicionamento de canula, cateteres e 
sondas antes de sair da ambulancia. 

12. Verificar sinais vitais (Sat0 2 , PA, FC) antes de retirar a crianga 
da ambulancia. 

13. Lembrar que, entre a ambulancia e o hospital (seja na saida 
ou na chegada), podem ocorrer multiplas mobilizagoes de ca¬ 
nula traqueal, CVC, sondas e drenos, mobilizagao de secre- 
goes, agitagao psicomotora, etc. 

Fase de estabilizagao pos-transferencia 

1. Fazer um relato completo para a unidade receptora sobre as 
condigoes apresentadas durante as duas fases anteriores, 
por meio do preenchimento responsavel da folha de trans¬ 
porte. 

2. Identificar a folha de transporte com os nomes de toda a equi¬ 
pe, inclusive do motorista, e assinar. 

3. Anotar novamente os sinais vitais e as condigoes clinicas da 
crianga na chegada ao destino, durante a passagem do caso 
para o medico receptor. 

4. Verificar fixagao de canula traqueal, CVC, sondas e drenos, 
pois podem ter sofrido deslocamento apos a chegada, no tra- 
jeto entre a ambulancia e a unidade de destino. 

5. Cobrar assinatura do medico receptor dando seu acordo com 
as condigoes clinicas a recepgao do paciente - essa via da fo¬ 
lha de transporte (carbonada) deve permanecer com a equipe 
do transporte. 

6 Alguns estudos demonstraram uma media de 30 a 60 minu- 
tos para estabilizagao do paciente apos um transporte intra- 
-hospitalar, e de 75 a 156 minutos para estabilizagao do pa¬ 
ciente apos um transporte inter-hospitalar. 

Material 

A checagem completa do material utilizado deve ser tarefa dos 
membros diretamente envolvidos com cada fungao. Os apare- 
lhos fixos do meio de transporte (ambulancia, helicoptero, 
etc.), como fonte interna de energia, baterias, torpedos, etc., 
devem ser inspecionados pelo motorista devidamente treina- 
do. 0 material medicamentoso normalmente deve ser checa- 
do pelo profissional de enfermagem que realizou o ultimo 
transporte, assim como pelo enfermeiro responsavel pelo ser- 
vigo de transporte. 

Uma maneira facilitadora de organizagao e conferencia do 
material utilizado e a distribuigao dos medicamentos e mate¬ 
rial de procedimento em kits lacrados. Cada vez que um kit es- 
pecifico e aberto (kit de entubagao, kit de intracath , kit de para- 
da cardiorrespiratoria, de drenagem toracica, etc.), sua 
inspegao e reposigao encontram-se facilitadas. Alem da inspe- 
gao dos kits , deve ocorrer uma checagem paralela do material 
geral de transporte, como mostrado nas Tabelas 4, 5 e 6. As 
drogas utilizadas em ressuscitagao devem fazer parte de todos 
os transportes, assim como sedativos e analgesicos. 
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Tabela 4 Composigao dos kits de parada 
cardiorrespiratoria e de entubagao traqueal 

Kit de parada cardiorrespiratoria Kit de entubagao traqueal 

• Adrenalina, atropina • Laringoscopio e pilhas 

• Xilocaina 2% (sem • Canulas para RN e criangas 

vasoconstritor) 

• Bicarbonato de sodio 3% e 10% • Bigodes de esparadrapo 

• Gluconato de calcio 10% • Tintura de Benjoin 

• Sondas de aspiragao 
traqueal 6, 8,10,... 


• Baloes autoinflaveis 
(Ambus) 


Tabela 5 Verificagao da ambulancia 

• Fonte de are0 2 • Fios de sutura 

• Energia eletrica • Luvas estereis 

• Vacuo (Venturi)/aspirador • Drenos de torax e frascos de 

drenagem 

• Circuito do ventilador • SF e glicosado, agua destilada 

• Bombas de infusao • Bureta pediatrica 

• Sensores (neonatal e • Equipo de soro gotas/ 

pediatrico) microgotas 

• Jogo de manguitos para PA • Seringas e escalpes, agulhas 

• Monitor integrado (PA, FC, 0 2 ) • Esparadrapo, Micropore®, 

Tensoplast® 

• Laringoscopio (laminas 0 a 3) • Algodao 

• Canulas de entubagao • Sonda gastrica e de aspiragao 

• Baraca • Mascara e gorro cirurgicos 

• Cateter venoso 


Tabela 6 Checagem do material geral de transporte 

Maca de transporte 

Suporte receptor do cilindro de 0 2 

Suporte receptor para o ventilador portatil/Baraca/Ambu 
Suporte receptor para o monitor multiparametros 
Estetoscopio 

Umidificador e borracha de 0 2 
Suporte receptor para a bomba de infusao 


Transporte neonatal 

Como se sabe, o melhor metodo de transporte do RN e o utero 
materno. Durante o transporte, o RN esta sujeito a uma serie 
de fatores que podem levar a descompensagao, levando, as- 
sim, a necessidade de que a equipe de transporte tenha habili- 
dades para lidar com essa situagao. 

A composigao da equipe de transporte neonatal varia con- 
forme os paises e pode incluir: enfermeiro neonatal, parame- 
dicos, fisioterapeuta respiratorio, pediatra com formagao em 
neonatologia, neonatologista e medicos de transporte com es- 
pecializagao em transporte neonatal. Durante o transporte, 
podem ser necessarios os seguintes procedimentos: 

• atengao ao parto / reanimagao neonatal; 

• exame fisico; 


• manejo de via aerea e entubagao traqueal; 

• acesso venoso e arterial (central e periferico); 

• monitoragao neonatal padrao e invasiva; 

• drenagem toracica e abdominal; 

• manejo ventilatorio e hemodinamico; 

• preparagao e administragao de farmacos para pacientes neo- 
natais. 

Situagoes especiais no transporte neonatal 
Apesar de todas as vantagens ja comprovadas do surfactante, 
a sua administragao pode levar a obstrugao de vias aereas e do 
bronquio fonte direito, e esses fatores devem ser sempre lem- 
brados quando se transporta urn RN que recebeu surfactante 
pouco antes de o transporte ser realizado. Apos a administra¬ 
gao, deve ser feita monitoragao da complacencia pulmonar e 
ajustes dos parametros de ventilagao mecanica durante o 
transporte, com o objetivo de prevenir complicagoes clinicas 
como o pneumotorax ou a oclusao do tubo traqueal. 

Os parametros do ventilador dependem da doenga do RN, 
porem, deve-se sempre tentar oferecer uma ventilagao pulmo¬ 
nar mecanica que nao provoque lesao dos pulmoes, ou seja, 
oferecer o minimo necessario para manter a ventilagao mais 
adequada para aquele paciente. Os parametros ventilatorios 
devem ser apropriados para obter niveis sanguineos de Pa0 2 
entre 50 e 70 mmHg, PaC0 2 entre 35 e 45 mmHg, aceitando- 
-se niveis mais elevados, de ate 60 mmHg, desde que o pH se 
mantenha>7,20. 

Geralmente e possivel alcangar esse objetivo oferecendo, no 
ventilador mecanico, uma fragao de oxigenio inspirado (Fi0 2 ) 
entre 40 e 60%, niveis de pressao inspiratoria (Pinsp) entre 18 
e 20 cmH 2 0, frequencia respiratoria (FR) de 40 por minuto, 
tempo inspiratorio (Ti) de 0,4 a 0,5 segundos, relagao I/E de 
1:2, pressao expiratoria final positiva (PEEP) de 4 a 5 cmH 2 0. 

Consideragoes finais 

A equipe de transporte pediatrico e neonatal tern papel vital 
no cuidado da crianga gravemente enferma ou traumatizada, 
pois o transporte desse paciente faz parte da continuidade de 
seu tratamento. Essa remogao nao e apenas urn momento 
transitorio do tratamento, pois podem ocorrer repercussoes 
gravissimas se o procedimento nao for realizado por uma equi¬ 
pe especializada e bem equipada. 

E vital que a equipe tenha habilidades em lidar com as pe- 
culiaridades do paciente pediatrico e do neonato e que esteja 
em constante treinamento. Habilidades como acesso a via ae¬ 
rea e vascular, alem do conhecimento da farmacocinetica e 
farmacodinamica das principals drogas utilizadas na crianga 
gravemente enferma, sao essenciais na equipe de transporte. 
Tambem e fundamental que os medicos envolvidos tenham 
consciencia de todos os problemas que poderao enfrentar caso 
nao sejam adotadas todas as medidas de precaugao de compli¬ 
cagoes e manutengao da estabilidade do paciente. 

Uma estrutura organizada de transporte tern impacto no 
prognostico dos pacientes criticamente enfermos. E preciso 
que as autoridades administrativas e politicas fornegam con- 
digoes tecnicas aos hospitais por meio de cursos de formagao 
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dos medicos de urgencia pediatrica e neonatal, e que tambem 
invistam na compra de materials apropriados para o transpor- 
te desses pacientes. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Avaliar as condigoes de um paciente grave para iniciar 
o transporte e estabiliza-lo previamente. 

• Reconhecer o risco de obito do paciente caso seja 
transportado. 

• Avaliar se o meio de transporte esta equipado com 
material e medicamentos adequados para que o 
paciente nao corra risco durante o trajeto. 

• Reconhecer as alteragoes que o paciente pode 
desenvolver durante o trajeto. 

• Entregar o paciente nas mesmas ou em melhores 
condigoes do que antes do transporte. 
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CAPITULO 4 


POLITRAUMATIZADO 


Arnaldo Prata Barbosa 
Jose Carlos Pereira Currais 


Introdugao 

Considera-se politraumatizado o paciente que apresenta um 
conjnnto de lesoes que podem ser produzidas por agentes di- 
versos (mecanico, termico, eletrico, quimico, irradiagao) de 
forma acidental, comprometendo um ou mais orgaos de for¬ 
ma grave, com grande possibilidade de falencia respiratoria e/ 
ou hemodinamica. Sua incidencia tern aumentado continua- 
mente, diante do crescimento da populagao e da exposigao ao 
risco, que se intensificou com a evolugao tecnologica (aumen- 
to no numero e na potencia dos veiculos, armas de fogo de 
grande poder de impacto, etc.). As lesoes por causas externas, 
categoria na qual se insere o politraumatizado, e hoje a princi¬ 
pal causa de morte na faixa de 1 a 37 anos de idade. 0 manejo 
de pacientes politraumatizados e um grande desafio por se 
tratar de um conjunto de atitudes complexas que requer co- 
nhecimento, bom senso, rapidez, habilidade e lideranga. Sao 
os fatos e agoes correlatas no inicio do atendimento que fre- 
quentemente determinam o seu prognostico. 

Atendimento pre-hospitalar 

0 atendimento pre-hospitalar idealmente deve ser realizado 
por uma equipe multidisciplinar adequadamente preparada 
para esse tipo de ocorrencia. Ao se avaliar o acontecido na 
cena do acidente, podem-se identificar de imediato possiveis 
lesoes e tomar condutas de acordo. Os principais mecanismos 
de trauma sao ferimentos e contusoes causados por veiculos 
motorizados (tanto colisao como atropelamento), quedas, 
agressao fisica, arma de fogo, arma branca, ataque de animais, 
soterramento e explosoes (Tabela 1). A presenga de qualquer 
dos seguintes fatos na historia clinica deve levar a suspeita de 
lesao traumatica significativa (mecanismos de alta energia): 

• queda de mais de 1 metro de altura; 

• acidente com fatalidades; 

• acidente com veiculo a motor: > 60 km/h (colisao com cinto), 
> 40 km/h (colisao sem cinto), > 30 km/h (moto) e > 10 
km/h (atropelamento); 

• fraturas em mais de uma extremidade; 

• lesao em mais de um sistema. 


A equipe que providencia atendimento pre-hospitalar deve re- 
conhecer lesoes que poderiam causar risco de vida imediato e 
ser treinada para promover rapido restabelecimento cardior- 
respiratorio (pronta imobilizagao de coluna cervical, restabe¬ 
lecimento das vias aereas, oxigenagao, perfusao, estabilizagao 
do quadro) e translado para centro terciario de atendimento 
medico. Com isso, melhora-se (e muito) a chance de sobrevi- 
vencia do paciente. Por ser o tempo essencial nesses casos, a 
primeira hora apos o trauma e a “hora de ouro”, em que todos 
os esforgos devem ser concentrados para que o paciente alcan- 
ce os cuidados definitivos. Todavia, nenhum estudo objetivo 
foi realizado a fim de comparar atitudes como “retirar-se rapi- 
damente” (load and go) ou “permanecer no local e estabilizar o 
paciente” (stay and play). Alguns profissionais poderiam ate 
argumentar que, pela proximidade com o hospital, o tempo 
dedicado em cuidados com o paciente seria maior que o gasto 
com o transporte. A assistencia sempre comega no local do 
acidente, sendo valido ressaltar o bom senso. 0 tempo des- 
pendido no local deve ser dedicado a manutengao da permea- 
bilidade das vias aereas, e nao as varias tentativas de estabele- 
cer acesso venoso. 0 manuseio deve ser padronizado e 
sistematico, no intuito de rapidez na avaliagao e resolugao. 
Varios padroes de avaliagao foram elaborados a fim de auxiliar 
na triagem pre-hospitalar e comparar os resultados entre insti- 
tuigoes (Tabelas 2 e 3). Apesar de ainda nao ter sido evidencia- 
da qualquer superioridade de um modelo sobre o outro, a utili- 
zagao de um metodo de assistencia sistematizada contribui 
para o reconhecimento da gravidade do trauma, diminuindo a 
imprecisao e a subjetividade da avaliagao clinica. Na Figura 1 e 
apresentado um algoritmo de triagem no local do acidente que 
utiliza esses conceitos. 

No uso para triagem no local do trauma, o paciente com 
pontuagao 12 pode aguardar atendimento, 11 e urgente, e 3 a 
10, atendimento imediato. Pacientes com RTS < 3 sao declara- 
dos mortos ou com muito pouca chance de sobrevivencia. No 
uso intra-hospitalar, pode ser usada a equagao RTS = (0,9368 
x ECG) + (0,7326 x PAS) + (0,2908 x FR), que pode variar de 0 
a 7,8408. 
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Tabela 1 Mecanismos do trauma e possfveis lesoes 


Mecanismo 

Lesoes associadas 

Colisao de automovel 

Parabrisa quebrado 

Lesao fechada do cranio, fraturas de face, cranio e coluna cervical 

Volante quebrado 

Lesoes do torax por desaceleragao, inclusive contusao miocardica, ruptura de aorta, 
contusao pulmonar, fratura de esterno, torax instavel, hemopneumotorax 


Lesao do andar superior do abdome, lesao hepatica, esplenica, ruptura diafragmatica, 
lesao pancreatico-duodenal 

Joelhos contra o painel 

Deslocamento de bacia, fratura de bacia ou femur, fratura de acetabulo 

Cinto de seguranga improprio 

Fratura de coluna lombar, perfuragao de visceras 

Restrigao por cinto de 3 pontos 

Fratura de costelas, clavicula, esterno; contusao pulmonar 

“Capotagem” com parte do corpo presa sob o 
veiculo 

Lesao por esmagamento, fraturas severas em pelve e extremidades inferiores, 
sindrome por compartimento 

Colisao na traseira do veiculo 

Lesao por hiperextensao da coluna cervical, inclusive fraturas e sindrome do cordao 
central 

Quedas 

Posigao supina 

Geralmente, grande potencial para lesoes axiais e apendiculares do esqueleto 


Trombose da arteria renal por lesao da intima (potencialmente bilateral) 

Posigao prona 

Lesao por desaceleragao do torax e lesoes abdominais 

Contusao craniana 

Lesao fechada de cranio e coluna cervical 

Posigao de pe 

Fraturas de calcaneos, coluna toracolombar, processo espinhoso, pelve; fratura 
cominutiva severa de tibia e femur 

Atropelamento 

Baixa velocidade (adultos) 

Fratura de plato tibial, lesao dos ligamentos do joelho 

Baixa velocidade (crianga) 

Lesao toracica e/ou abdominal, trauma fechado de cranio 

Alta velocidade 

Lesao multissistemica de alta gravidade 

Lesoes perfurantes seletivas 

Periorbital 

Penetragao intracraniana, fistula de seio carotideo-cavernoso 

Face anterior do pescogo 

Hematoma retrofaringeo com potencial de obstrugao de via aerea superior, lesao 
esofagica 

Regiao anterior do torax 

Lesao cardiaca ou de grandes vasos da base 

Nadegas 

Lesao retal, penetragao em cavidade peritoneal 

Lesao por arma de fogo 

Lesao distante do orificio de entrada 

Outros tipos 

Estrangulamento 

Esmagamento de laringe, fratura do hioide, lesao da intima da carotidea 

Trauma localizado em epigastrio ou quadrante 
superior de abdome 

Hematoma intramural duodenal, trauma de viscera maciga 

Paciente queimado 

Asfixia traumatica 


Tabela 2 Revised Trauma Score (RTS) 



Pressao sistolica (mmHg) 

Frequencia respiratoria (irpm) 

Escala de coma de Glasgow 

Pontuagao 

> 89 

10 a 29 

13 a 15 

4 

76 a 89 

> 29 

9 a 12 

3 

50 a 75 

6 a 9 

6 a 8 

2 

1 a 49 

1 a 5 

4 a 5 

1 

0 

0 

3 

0 


No uso para triagem no local do trauma, o paciente com pontuapao 12 pode aguardar atendimento, 11 e urgente, e 3 a 10, atendimento imediato. Pacientes 
com RTS < 3 sao declarados mortos ou com muito pouca chance de sobrevivencia. No uso intra-hospitalar, pode ser usada a equapao RTS = (0,9368 x ECG) + 
(0,7326 x PAS) + (0,2908 x FR), que pode variar de 0 a 7,8408. 
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Tabela 3 Pediatric Trauma Score (PTS) 


Peso (kg) 

Pressao sistolica 
(mmHg) 

Vias aereas 

Sistema nervoso 
central 

Ferimento aberto 

Aparelho 

esqueletico 

Pontuapao 

>10 

> 90 

Pervias 

Acordado 

Nenhum 

Nenhum 

+2 

5 a 10 

50 a 90 

Sustentavel 

Obnubilado 

Pequena 

proporqao 

Fratura 

fechada 

+1 

< 5 

< 50 

Nao sustentavel 

Coma 

Grande 

proporpao 

Fratura exposta 
ou multipla 

-1 


A pontuacao minima e de -6 e a pontuapao maxima e de +12. Existe uma relapao linear entre a diminuipao do PTS e o risco de mortalidade. 


Atendimento inicial 

A - Manter vias aereas pervias, com 
estabilizagao da coluna cervical 
Deve-se manter o paciente em decubito dorsal horizontal so- 
bre uma superficie rigida com a cabega fixa e neutra com auxf- 
lio de urn segundo reanimador. 0 colar cervical deve ser colo- 
cado logo apos estabelecimento da permeabilidade das vias 
aereas e permanecer ate se caracterizar radiologica e clinica- 
mente o nao comprometimento da coluna cervical. 0 colar, 
por si so, nao imobiliza totalmente o pescogo, sendo necessa- 
rio colocar calgos lateralmente e fixar a cabega com bandagem 
ou velcro. Observar o grau de lucidez, agitagao, torpor, corna- 
gem, esforgo e dificuldade para respirar. Visualizar a orofarin- 
ge para remover corpos estranhos, restos alimentares, frag- 
mentos de dentes ou protese dentaria. Em seguida, aspirar 
secregoes e sangue com tubo rigido, examinando feridas em 
lingua, palato, gengivas e demais partes da boca. Prestar aten- 
gao quanto a ruidos como roncos, estridor ou disfonia. Identi- 
ficar queda de lingua (realizar elevagao cuidadosa do mento 
ou tragao de mandibula) e se ha fraturas de mandibula, maxi- 
lar superior ou tergo medio de face (fraturas de Le Fort). Se o 
paciente estiver lucido, sem sinais de desconforto respiratorio, 
sem lesoes visiveis de boca ou seu conteudo, pode-se fornecer 
oxigenio suplementar por mascara com reservatorio (mascara 
de reinalagao parcial ou nao reinalante). 

Em pacientes inconscientes, o uso de canula de orofaringe 
(de Guedell) esta indicado quando eles se apresentam com dri¬ 
ve respiratorio sustentavel, sem o reflexo do vomito (mede-se 
a distancia entre o canto do labio inferior ate o angulo da man¬ 
dibula, resultando em alinhamento com a abertura glotica). 
Na crianga maior de 8 anos, deve-se inserir a canula orofarin- 
gea (Guedell) com a ponta voltada para o palato mole e, a me- 
dida que for introduzida, realiza-se rotagao de 180° para se 
ajustar a base da lingua. Na crianga menor, sua insergao deve 
ser realizada na posigao final para nao lesar o palato e/ou cau- 
sar fratura dos dentes de leite. Quando o reflexo de vomito en- 
contra-se intacto, a melhor opgao para manutengao da per¬ 
meabilidade da via aerea e a canula nasofaringea (a canula que 
melhor se ajusta ao diametro da fossa nasal ou 5° quirodactilo), 
desde que nao haja suspeita de fratura de face e/ou de base de 
cranio (presenga de otorreia ou rinorreia liquorica e equimo- 
ses ao redor dos olhos e orelhas - sinal de Batter). Mede-se a 
profundidade de insergao da canula nasofaringea tomando-se 
como base a distancia entre a aleta nasal e o tragus ispsilateral. 

Nos pacientes obnubilados, a entubagao precoce mostrou- 
-se mais vantajosa (menos exposigao a hipoxia), preferencial- 


mente orotraqueal sob sedagao (indugao rapida), com com- 
pressao da cartilagem cricoide (manobra de Sellick) por outro 
reanimador, a fim de evitar refluxo do conteudo gastrico du¬ 
rante o procedimento. A via nasotraqueal, apesar da vanta- 
gem de nao se manipular cabega ou pescogo, e associada a au- 
mentos abruptos da pressao intracraniana. Alem disso, 
exige-se que o paciente nao se encontre em apneia ou agitado, 
sendo formalmente contraindicada em suspeita de fratura de 
base de cranio e/ou tergo medio de face. Atualmente, apos 
avaliagao, preparo e posicionamento, aspiragao e pre-oxigena- 
gao (oferecer 0 2 a 100% por balao/valva/mascara), utilizam- 
-se, na sequencia rapida para entubagao, potente analgesico 
(p.ex., fentanil), sedativo (hipnoticos como midazolam, pro¬ 
pofol, etomidato ou cetamina - indicado no paciente hipoten- 
so sem traumatismo craniano) e relaxante muscular nao des- 
polarizante (rocuronio, vecuronio ou cisatracurio). Apesar de 
facilitar a entubagao, algumas drogas podem aumentar a pres¬ 
sao intracraniana ou causar hipotensao, tornando sua escolha 
extremamente cautelosa. 0 uso da succinilcolina deve ser evi- 
tado na presenga de fraturas multiplas de ossos longos, trau¬ 
mas com lesao por esmagamento e na presenga de TCE, pois 
eleva a pressao intracraniana. 

A sequencia rapida para entubagao pode ser contraindica¬ 
da quando se esperam dificuldades no procedimento, como 
em pacientes com trauma de face ou laringe e fratura maxilar 
ou mandibular. 0 uso de mascara laringea vem sendo encora- 
jado em situagoes em que nao se consegue sucesso nas tenta- 
tivas de entubagao traqueal e, no atendimento pre-hospitalar, 
aos paramedicos nao habituados a esse procedimento. 

Raramente, outra opgao de via aerea em casos de insucesso 
e a realizagao de cricotireoidotomia percutanea atraves de pun- 
gao da membrana cricoide com cateter sobre agulha de grosso 
calibre (14G). A maneira mais adequada de se prover ventilagao 
com esse sistema e conectando-se o cateter tipo Jelco® a uma 
seringa de 3 mL sem o embolo e esta a uma pega conectora de 
urn tubo traqueal n.7,0. Procede-se entao a ventilagao com bol- 
sa conectada a fonte de oxigenio a 100%. Esse sistema e capaz 
de fornecer oxigenagao adequada em circunstancias extremas, 
porem acarretando retengao de C0 2 , devendo ser providencia- 
da uma solugao definitiva (traqueostomia) o quanto antes. 

B - Respiragao (oxigenagao e ventilagao) 

0 objetivo e restaurar ou manter ventilagao normal e boa oxi¬ 
genagao atraves de balao/valva/mascara, tubo intratraqueal 
ou canula de traqueostomia, ou protese respiratoria. Deve-se 
ficar atento a complicagoes potenciais, como obstrugao da via 
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aerea artificial, pneumotorax, hemotorax, ferimento toracico 
aberto ou torax instavel, tomando as medidas de acordo. Todo 
paciente com via aerea artificial que piora subitamente deve 
levantar a suspeita de DOPE: D = deslocamento do tubo (extu- 
bagao ou entubagao seletiva); 0 = obstrugao do tubo; P = 
pneumotorax hipertensivo ou E = falha do equipamento. 

Sinais como batimento de asa do nariz, tiragem intercos- 
tal/furcula/subdiafragmatica, desvio de traqueia, enfisema 
subcutaneo, engurgitamento das veias cervicais, hipotensao 
arterial ou deterioragao da oxigenagao devem ser valorizados e 
exigem condutas emergenciais (desobstrugao da via aerea, to- 
racocentese por agulha ou ate drenagem toracica em selo 
d’agua). 0 torax da crianga e mais elastico que o do adulto, 
sendo um sinal de extrema gravidade a evidencia de fratura de 
costelas, tornando-se imperativa investigagao de comprome- 
timento em outros sistemas. 0 tratamento do pneumotorax 
aberto consiste em restituir a integridade da parede toracica 
com gaze esteril embebida em vaselina no local da lesao para 
prevenir possivel pneumotorax hipertensivo. 

Uma vez obtida a via aerea, nao se deve hiperventilar o pa¬ 
ciente, pois pode acarretar aumento da pressao intratoracica, 
diminuigao do retorno venoso, comprometimento do debito 
cardiaco, alem de modificar a perfusao cerebral, levando a is- 
quemia local ou global do cerebro. A hiperventilagao e reserva- 
da para situagoes criticas como herniagao transtentorial por 
expressivo aumento da pressao intracraniana. 

C - Circulagao com controle da hemorragia 
0 proximo passo e avaliagao hemodinamica, controle de he- 
morragias e instalagao de um acesso vascular. Os sinais clini- 
cos de choque hipovolemico sao: taquicardia, alteragoes na 
perfusao tecidual (pulsos perifericos de amplitude diminuida 
ou ausentes), enchimento capilar lentificado (> 2 s), extremi- 
dades frias ou pouco aquecidas, pele mosqueada, palidez ou 
cianose, alteragoes do nivel de consciencia (estado mental) e 
redugao da diurese (oliguria ou anuria). 

Clinicamente, o choque e classificado como compensado 
ou descompensado, de acordo com os niveis da pressao arte¬ 
rial (PA). Se a PA sistolica estiver abaixo do percentil 5% para a 
idade, considera-se o choque como descompensado. No cho¬ 
que, a hipotensao arterial e um sinal tardio, sendo detectada 
somente apos uma perda de 25 a 30% do volume circulante. 
Na pratica, para se avaliar o percentil 5% em criangas (exceto 
recem-nascidos), adota-se a seguinte formula: (idade x 2) + 70. 

A insuficiencia circulatoria deve ser tratada com controle das 
perdas sanguineas (identificagao dos locais de sangramento - 
externos por meio de compressao direta, de preferencia com 
compressas estereis finas para nao dissipar a pressao exercida; 
internos por meio de acesso cirurgico), elevagao dos membros 
inferiores, reposigao rapida de volume atraves de 2 acessos vas- 
culares de grosso calibre em extremidades nao lesadas. Caso a 
obtengao do acesso venoso periferico for dificil (nao permane- 
cer tentando por mais de 90 segundos ou tres tentativas de 
acesso), recomenda-se a pungao intraossea, de preferencia com 
agulha propria ou de pungao de medula ossea (mielograma), na 
superficie do plato anteromedial da tibia, aproximadamente 2 


cm abaixo da tuberosidade tibial. Esse procedimento e conside- 
rado mandatorio em caso de parada cardiorrespiratoria. 0 aces¬ 
so intraosseo e bastante seguro, podendo-se infundir cristaloi- 
des, coloides, hemoderivados e drogas. Raras sao as 
complicagoes como osteomielite, embolia gordurosa, lesao na 
cartilagem de crescimento e sindrome compartimental. As con- 
traindicagoes ao acesso intraosseo sao a presenga de fraturas no 
osso a ser puncionado e o nivel de consciencia preservado. Ape- 
sar de o procedimento poder ser feito com anestesia local, deve 
ser evitado no paciente consciente. Nesses casos, devem-se 
buscar outras opgoes de acesso, que podem ser pungao da veia 
jugular externa, dissecgao venosa (veia safena pre-maleolar) e 
pungao de acesso venoso profundo (veias femoral, subclavia ou 
jugular interna), pela tecnica de Seldinger, lembrando-se sem- 
pre que, em caso de dificuldades no acesso venoso periferico, o 
acesso mais rapido e facil sera provavelmente a veia femoral, 
utilizando-se um cateter curto e calibroso. 

A reposigao volemica deve ser feita com cristaloides (pela 
praticidade), em aliquotas de 20 mL/kg, de forma rapida (5 a 
20 min), sendo monitorada por perfusao, frequencia cardiaca, 
debito urinario, nivel de consciencia e pressao arterial. No caso 
de o choque nao responder apos a infusao de 60 mL/kg de cris¬ 
taloides em 1 hora, deve-se administrar concentrado de hema- 
cias 10 a 15 mL/kg, a fim de repor possivel perda sanguinea 
(suspeitar de hemorragia interna). Deve-se ficar atento ao pa¬ 
ciente que necessita de hemotransfusao maciga, pois pode 
evoluir com complicagoes como coagulopatia por diluigao de 
hemocomponentes (plaquetas e fatores de coagulagao) e hipo- 
termia. Ha correntes que defendem que nao se deve corrigir 
agressivamente o estado hemodinamico, utilizando-se volume 
apenas suficiente para manter as fungoes vitais ate a chegada 
ao hospital. 0 racional por tras dessa conduta e nao pressionar 
e deslocar possiveis coagulos sanguineos que estejam tampo- 
nando uma lesao vascular. Segundo esses autores, uma pres¬ 
sao arterial que permita a palpagao de pulsos perifericos ja e 
suficiente para deslocar um coagulo. 0 aforisma em ingles que 
descreve esse tipo de abordagem recomenda: don’t pop the clot. 

D - Disfungao neurologica 

Como prioridade deve ser realizado um exame sumario da 
fungao neurologica, com atengao especial para o nivel de 
consciencia (escala de coma de Glasgow - Tabela 4), as pupi- 
las (tamanho, simetria e resposta a luz) e sinais de hiperten- 
sao intracraniana (hipoventilagao, bradicardia, hipertensao 
arterial), alem da inspegao da cabega e da face. A avaliagao da 
consciencia pode ser obtida de forma simples, por meio da es¬ 
cala AVDN: A (alerta), V (responde a voz), D (responde a dor) 
e N (nao responde). 

Pacientes com real ou potencial lesao em coluna cervical 
devem ser protegidos durante o manuseio. No caso de trauma 
penetrante na regiao cervical, um exame neurologico deve ser 
efetuado a fim de ser detectado algum deficit (se este nao se 
evidencia de pronto, provavelmente nao se desenvolvera). 
Contudo, em trauma fechado, a lesao espinhal e sempre pre- 
sumida ate ser excluida radiologica e clinicamente (paciente 
apresenta-se alerta, sem queixa de dor na regiao cervical, sem 
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sinais ou sintomas neurologicos). Sessenta por cento das 
criangas politraumatizadas tem o cranio como parte mais gra- 
vemente atingida, com mortalidade em torno de 16% contra 
6% quando nao ha traumatismo cranioencefalico. 

Tabela 4 Escala de coma de Glasgow convencional e 
adaptada para menores de 2 anos 


Abertura ocular (1 a 4) 

Melhor resposta verbal 
[> 2 anos] (1 a 5) 

4 - Espontanea 

5 - Orientada 

3 - Em resposta a voz 

4 - Confusa 

2 - Em resposta a dor 

3 - Inapropriada 

1 - Nenhuma 

2 - Incompreensivel 

1 - Nenhuma 

Melhor resposta motora 
(la 6) 

Melhor resposta verbal [< 2 anos] 
(la 5) 

6 - Obedece comandos 

5 - Palavras apropriadas, sorriso, 
fixa e acompanha 

5 - Localiza a dor 

4 - Choro consolavel 

4 - Retirada a dor 

3 - Persistentemente irritado 

3 - Em flexao 
(decorticapao) 

2 - Agitado 

2 - Em extensao 
(descerebrapao) 

1 - Nenhuma 

1 - Nenhuma 


E - Exposigao do paciente 

Com a intengao de definir todos os possiveis traumas, deve-se 
expor completamente o paciente, retirando suas roupas. Mo- 
nitoragao da temperatura e mandatoria, ainda mais quando se 
trata de lactente (maior superficie corporea), visto que a hipo- 
termia aumenta o consumo de oxigenio e causa vasoconstri- 
gao periferica, aumentando a resistencia vascular sistemica, 
alem de comprometer a fungao do sistema nervoso central 
(SNC). 

F - Instalagao de um cateter de Foley 
Deve-se instalar imediatamente um cateter vesical para moni- 
toragao do debito urinario, a menos que haja fratura pelvica ou 
sangue no meato uretral, quando um especialista devera ser 
consultado previamente. 

G - Instalapao de um cateter gastrico 
Deve-se instalar imediatamente um cateter naso (se nao hou- 
ver lesao nasal, de base de cranio ou maxilar) ou orogastrico, 
para evitar distensao gastrica e diminuir as chances de bron- 
coaspiragao de conteudo estomacal. 

Abordagem sequencial 

Uma vez estabilizado o paciente, deve-se proceder a realiza- 
gao de exames complementares, indicados de acordo com a 
natureza das lesoes encontradas, mas que invariavelmente in- 


Tabela 5 Principals ocorrencias no traumatismo de torax e abordagem recomendada 


Ocorrencia 

Abordagem 

Pneumotorax hipertensivo 

A descompressao rapida, com a inserpao de uma agulha calibrosa (geralmente um 
cateter sobre agulha) no 4° ou 5° espapo intercostal, na linha axilar media, e posterior 
drenagem pleural fechada, e essencial 

Pneumotorax aberto 

Deve ser tratado como uma emergencia, cobrindo-se a lesao com curativo oclusivo, 
para prevenir a entrada de ar do meio externo para a cavidade pleural. Muitas vezes, e 
necessaria entubapao traqueal e ventilapao com pressao positiva. Apos a estabilizapao 
clinica, e realizado o reparo da lesao e drenagem do espapo pleural 

Hemotorax 

Drenagem pleural fechada. Nos casos de coagulos intrapleurais de dificil resolupao 
pela simples drenagem, pode ser indicada toracotomia minima para esvaziamento do 
coagulo ou sua retirada por toracoscopia 

Asfixia traumatica (por compressao direta da 
parede toracica) 

Pode ser necessaria entubapao traqueal e ventilapao com pressao positiva 

Enfisema subcutaneo (lesao dos arcos costais, 
pleura, musculos intercostais, bronquios, 
traqueia ou parenquima pulmonar) 

O tratamento deve ser direcionado a lesao primaria, uma vez que o ar no subcutaneo 
nao tem efeito fisiologico e e absorvido espontaneamente 

Fraturas de arcos costais 

Analgesicos geralmente sao suficientes para controle da dor. Em alguns casos, pode ser 
necessario o bloqueio de nervos intercostais com anestesico local 

Contusao pulmonar (hemorragia 
intraparenquimatosa e edema pulmonar) 

Nos casos de contusao pulmonar grave, pode estar indicada a entubapao traqueal para 
manter adequada saturapao de 0 2 . A antibioticoterapia e controversa 

Lesoes da traqueia e bronquios 

A broncoscopia e essencial ao diagnostico. As lesoes proximais da traqueia podem ser 
tratadas por reparo direto da lesao e traqueostomia, enquanto as lesoes mais distais 
podem necessitar de toracotomia 

Lesoes de grandes vasos (95% dos pacientes 
com lesao de aorta toracica morrem antes de 
chegar ao hospital) 

As lesoes aorticas ou os pseudoaneurismas traumaticos tem indicapao de correpao 
cirurgica pelo alto risco de ruptura, com mortalidade elevada 

Lesoes cardiacas (de contusoes miocardicas 
assintomaticas ate ruptura cardiaca) 

Lesoes cardiacas penetrantes ou rupturas do miocardio devem ser tratadas 
cirurgicamente. No tamponamento cardiaco com comprometimento circulatorio, deve- 
-se optar pela pericardiocentese por agulha com punpao subxifoide, que alivia a tensao 
intrapericardica e restabelece a funpao cardiaca. Posteriormente pode ser necessaria 
drenagem pericardica com tubo 

Lesoes do diafragma 

Tratamento cirurgico: laparotomia para correpao da lesao diafragmatica e avaliapao de 
outras lesoes abdominais associadas 
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cluem alguma avaliagao radiologica (desde radiografia sim¬ 
ples e/ou ultrassonografia ate tomografia computadorizada), 
alem de exames de sangue (hematologia, bioquimica, classifi- 
cagao sanguinea) e pelo menos um exame de urina (EAS), de- 
pendendo da regiao acometida. Alem dos exames comple- 
mentares, frequentemente ha necessidade de avaliagao por 
especialistas cirurgioes (cirurgia geral, ortopedia, neurocirur- 
gia, cranio-maxilo-facial, etc.) e outros especialistas. A abor¬ 
dagem especifica de cada regiao acometida fugiria ao escopo 
deste capitulo, no entanto, as Tabelas 5 a 7 apresentam um pe- 
queno resumo das principais ocorrencias e intervengoes, res- 
saltando que o traumatismo cranioencefalico e abordado em 
capitulo a parte. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reunir informagoes acuradas e essenciais sobre o 
paciente. 

• Realizar exame fisico completo, acurado e apropriado. 


• Avaliar o estado mental. 

• Desenvolver diagnostico diferencial e tomar decisoes 
diagnosticas informadas. 

• Reconhecer a necessidade de encaminhamento a outro 
especialista e faze-lo quando necessario. 

• Interpretar exames de imagem de rotina e estar 
familiarizado com o uso e interpretagao de 
ultrassonografia, exames radiologicos com contraste, 
ecocardiografia e imagens de tomografia 
computadorizada e ressonancia magnetica. 

• Reconhecer falencia multipla de orgaos iminente. 

• Reconhecer o choque. 

• Reconhecer traumas multiplos. 

• Reconhecer trauma de cranio e coma. 

• Abordar os traumas: abdominal, musculoesqueletico, de 
ombro, de cotovelo, lombar, pelvico e de quadril, de 
joelho, de tornozelo, craniano/concussao, cervical e 
termico. 


Tabela 6 Principais ocorrencias no traumatismo abdominal e abordagem recomendada 


Ocorrencia 

Abordagem 

Lesoes hepaticas 

A maioria das lesoes hepaticas pode ser manuseada clinicamente com admissao em UTI, 
restrigao ao leito (minimo de 7 dias), monitoragao hemodinamica e exames fisico, radiologicos 
(TC ou US) e laboratoriais (hematocrito) seriados. As indicagoes para laparotomia incluem 
instabilidade hemodinamica, outras lesoes associadas que necessitem tratamento cirurgico ou 
necessidade de transfusoes maior ou igual a metade do volume sanguineo estimado da crianga 

Lesoes esplenicas 

A maioria das criangas e manuseada por tratamento clinico e as indicagoes cirurgicas sao as 
mesmas do trauma hepatico. A esplenectomia deve ser evitada sempre que possivel por causa 
dos riscos de sepse pos-operatoria. Em casos selecionados, pode-se tentar preservar parte do 
bago realizando esplenectomia parcial 

Lesoes duodenais e pancreaticas 

A maioria das laceragoes duodenais e tratada por sutura simples. Em mais de 75% dos casos, 
o sistema ductal esta preservado e o manuseio e clinico. Lesoes mais graves (transecgao 
pancreatica) necessitam de tratamento cirurgico 

Lesao de viscera oca (exceto 
duodeno): estomago, ileo, colon, i 

A presenga de pneumoperitonio e sugestiva de ruptura de viscera oca. O tratamento e cirurgico 
'im 

Tabela 7 Principais ocorrencias no traumatismo geniturinario e abordagem recomendada 

Ocorrencia 

Abordagem 

Contusao renal 

Inicialmente conservadora, com o objetivo de preservar a maior quantidade de parenquima. Os 
resultados sao excelentes 

Lesoes penetrantes do rim 

Pacientes com estabilidade hemodinamica e sem evidencias de lesoes intra-abdominais devem 
inicialmente ter conduta expectante. Nos pacientes com instabilidade hemodinamica refrataria e 
forte suspeita de lesao intra-abdominal associada, a laparotomia exploradora deve ser realizada 

Traumatismo ureteral 

Normalmente cirurgica, sendo desejavel a reparagao primaria da lesao. Pode variar de simples 
derivagao temporaria ate operagoes mais complexas 

Traumatismo de bexiga 

Na rotura intraperitoneal da bexiga, frequentemente associada a outras lesoes, a melhor conduta 
e a cirurgia imediata. Na rotura extraperitoneal, o cateterismo vesical de demora e a conduta 
indicada; cerca de 85% desses casos tern boa evolugao em torno de 2 semanas 

Traumatismo uretral 

O objetivo principal e promover derivagao urinaria com o minimo de sequelas (estenose, 
incontinencia e disfungao eretil). O tratamento e baseado na localizagao e na extensao da lesao 

Traumatismo da genitalia externa 
masculina 

O objetivo principal do tratamento e manter a fungao eretil e a preservagao das gonadas. Sempre 
que possivel, essas lesoes devem ser reparadas primariamente (limpeza, debridamento e sutura 
com fio absorvivel) 

Traumatismo testicular 

O objetivo e a preservagao do parenquima testicular. Nas lesoes menores dos testiculos 
(hematomas escrotais, hematoceles e hidroceles), o tratamento inicial e conservador. 

Ocasionalmente podem necessitar de tratamento cirurgico (drenagem). Nas lesoes mais graves 
(rotura testicular), imediata exploragao cirurgica com reconstituigao da tunica albuginea e das 
fascias piano a piano 

Traumatismo da genitalia externa 
feminina 

Pequenas laceragoes da mucosa vulvar sem sangramento importante devem ser tratadas de forma 
conservadora: limpeza da lesao e pomadas topicas. Lesoes mais complexas necessitam de reparo 
cirurgico 
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CAPITULO 5 


ASMA AGUDA GRAVE 
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Sergio Luis Amantea 


Introdugao 

“Asma e uma doenga inflamatoria cronica das vias aereas, na 
qual muitas celulas e elementos celulares tem participagao. A 
inflamagao cronica esta associada a hiper-responsividade das 
vias aereas, que leva a episodios recorrentes de sibilos, dispneia, 
opressao toracica e tosse, particularmente a noite ou no inicio 
da manha. Esses episodios sao nma consequencia da obstrugao 
ao fluxo aereo intrapulmonar, de maneira generalizada e varia- 
vel, reversivel espontaneamente ou com tratamento.” 1 ’ 2 

A definigao precisa da gravidade de uma exacerbagao de 
asma e uma questao que apresenta algumas controversias. 0 
termo status asmatico (estado de mal asmatico) vincula a gra¬ 
vidade das manifestagoes ao desfecho clinico decorrente da 
terapeutica e tem sido utilizado para definir uma exacerbagao 
asmatica grave que nao respondeu ao tratamento e/ou que 
teve a administragao de suas drogas retardadas. Uma serie de 
limitagoes existe sobre essa definigao, principalmente sobre a 
quantificagao da medicagao necessaria a fim de caracterizar 
ausencia de uma resposta clinica satisfatoria, bem como tem¬ 
po a ser considerado para caracterizagao do desfecho clinico. 3 

Sendo assim, asma aguda grave e o termo que tem sido 
mais amplamente utilizado e que vincula a gravidade da exa¬ 
cerbagao a uma combinagao de sinais e sintomas presentes 
que procuram caracterizar a intensidade das anormalidades 
cardiorrespiratorias observadas, mesmo que nao possa predi- 
zer o desfecho clinico futuro. 3 

Nessa concepgao, toda exacerbagao (crise aguda de asma) 
caracteriza urn episodio de piora progressiva da sintomatolo- 
gia clinica associada a doenga, com encurtamento das incur- 
soes e aumento da frequencia respiratoria, tosse, sibilancia ou 
opressao toracica, de maneira isolada ou conjunta. 2 

A gravidade dessas exacerbagoes determina o tratamento a 
ser administrado e pode discriminar quadros leves e modera- 
dos de situagoes associadas a maior gravidade: asma aguda 
grave e falencia respiratoria iminente (Tabela 1). 

Uma vez que a exacerbagao tenha evoluido para quadro de 
falencia respiratoria, tambem e possivel encontrar a caracteri¬ 


zagao clinica da situagao com a denominagao de asma quase 
fatal (nearfatal asthma). 4 

Mais recentemente, em fungao dessa grande heterogenei- 
dade de apresentagao e de uma clara identificagao de fenoti- 
pos associados a maior gravidade, a denominagao de sindro- 
me da asma critica (critical syndrome asthma) tem sido 
proposta para caracterizar os pacientes que vieram a necessi- 
tar de uma abordagem terapeutica mais agressiva (asma criti¬ 
ca, estado de mal asmatico e asma quase fatal), incluindo tan- 
to suporte farmacologico quanto ventilatorio. 5 

Sendo assim, o detalhamento das manifestagoes clinicas 
atreladas a antecedentes da doenga ou da crise atual, a identi¬ 
ficagao de sinais de gravidade associados a crise e a pronta ad¬ 
ministragao da terapeutica broncodilatadora, sao rotinas fun¬ 
damentals para uma evolugao clinica favoravel, 
independentemente do nivel de complexidade assistencial 
em que sera administrada a terapeutica. 

Epidemiologia 

A asma e a doenga cronica mais prevalente na populagao in- 
fantil. Estima-se que, no Brasil, a prevalencia de asma entre 
escolares e adolescentes situe-se em 19% e 24%, respecti- 
vamente, com algumas variagoes regionais. 6 

Dados comparativos entre paises da America Latina de- 
monstram uma variabilidade maior na prevalencia da doenga, 
mas, mesmo assim, se mantem elevada (mais da metade dos 
centros participantes com prevalencia superior a 15%), evi- 
denciando dados similares aos reportados em paises desen- 
volvidos. 7 

Asma e a 3 a causa de hospitalizagao em menores de 18 anos 
de idade nos Estados Unidos 8 e a 4 3 no Brasil, considerando 
todos os grupos etarios. 9 

Dados referentes a exacerbagoes agudas sao pobres nas es- 
tatisticas brasileiras, entretanto, nos Estados Unidos, a preva¬ 
lencia de ataques de asma na populagao (considerando pelo 
menos 1 episodio/ano) e superior a 4%, isto e, aproximada- 
mente 12,8 milhoes de pessoas (8,7 milhoes de adultos e 4 mi- 
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Tabela 1 Classificagao da intensidade das crises de asma* 



Leve 

Moderada 

Grave 

Falencia respiratoria iminente 

Dispneia 

Ausente; 
deambula; pode 
deitar 

Ao falar; lactente: choro 
curto, dificuldade 
alimentar; prefere sentar 

Ao repouso; para de 
se alimentar; posigao 
semissentada 


Fala 

Sentengas 

completas 

Frases incompletas 

Palavras/monossilabos 


Consciencia 

Pode estar 
agitado 

Geralmente agitado 

Geralmente agitado 

Sonolento ou confuso 

Frequencia respiratoria** 

Aumentada 

Aumentada 

Frequentemente > 30 
mrpm 


Frequencia cardiaca*** 

< 100 bpm 

100 a 120 bpm 

> 120 bpm 

Bradicardia 

Uso de musculatura 
acessoria 

Leve ou 

nenhuma 

retragao 

Retragoes presentes 

Retragoes presentes 

Respiragao toracoabdominal 
paradoxal 

Sibilancia 

Moderada - 
geralmente fim 
da expiragao 

Ruidosa 

Mais ruidosa 

Ausencia de sibilancia 

Pulso paradoxal 

Ausente (< 10 
mmHg) 

Pode estar presente: 10 a 
25 mmHg 

Frequentemente 
presente: 20 a 40 
mmHg 

Ausencia sugere fadiga da 
musculatura acessoria 

PEF pos-broncodilatador 
inicial (% do previsto ou % 
da melhor marca pessoal) 

Acima de 80% 

Aproximadamente 60 a 
80% 

Inferior a 60% do 
previsto ou da melhor 
marca pessoal 


Saturagao de 0 2 em ar 
ambiente 

> 95% 

91 a 95% 

< 90% 


Pa0 2 (ar ambiente) 

Normal 
(geralmente 
teste nao 
indicado) 

> 60 mmHg 

< 60 mmHg - possivel 
cianose 


PaC0 2 

< 45 mmHg 

< 45 mmHg 

> 45 mmHg 



* A presenga de varios parametros, mas nao necessariamente todos, indica a classificagao geral da crise aguda. 

** Frequencia respiratoria em criangas normais: < 2 m (< 60 mrpm); 2 a 12 m (< 50 mrpm); 1 a 5 anos (< 40 mrpm); 6 a 8 anos (< 30 mrpm). 
*** Frequencia cardiaca em criangas normais: 2 a 12 m (< 160 bpm); 1 a 2 anos (< 120 bpm); 2 a 8 anos (< 110 bpm). 


lhoes de criangas ate 17 anos de idade). De outra maneira, po- 
de-se dizer que mais da metade da populagao de asmaticos 
nesse pais esteve sujeita a visitas em salas de emergencia ou 
admissoes hospitalares. 10 Em 2011, manifestagoes agudas as- 
sociadas a doenga foram mais significativas em criangas e 
adolescentes (menores de 18 anos de idade) do que em adul- 
tos (54,6/1.000 versus 39,4/1.000, respectivamente). 5 

Sob o ponto de vista hospitalar, as crises agudas podem ser 
responsaveis por ate 10% das admissoes em salas de emergen¬ 
cia e de 2 a 7% das internagoes em UTI pediatrica. Estima-se 
que cerca de 1 a cada 600 asmaticos experimental urn episo- 
dio de asma aguda grave no curso de 1 ano. 1113 

A taxa media de mortalidade global atribuida a asma no 
Brasil, entre 1998 e 2007, foi de 1,52/100.000 habitantes (va- 
riagao: 0,85 a 1,72/100.000 habitantes), com estabilidade na 
tendencia temporal desse periodo. 1 Nos paises desenvolvidos, 
as taxas de mortalidade aumentaram gradativamente desde 
1975, estabilizaram-se entre as decadas de 1980 e 1990 e, a 
partir dai, comegaram a diminuir. Estudo ecologico, de serie 
temporal, delineado para avaliar a tendencia da mortalidade 
por asma na faixa etaria no Brasil, periodo de Janeiro de 1980 a 
dezembro de 2007, evidenciou uma redugao media anual nos 
coeficientes de mortalidade para todas as faixas etarias, sendo 
mais marcada nos pacientes de 1 a 4 anos, tambem aqueles 


que foram os responsaveis pela maior frequencia absoluta de 
obitos. 14 

Identificagao do risco de exacerbagao 

0 principal mecanismo implicado como causa das mortes de- 
correntes de asma tern sido atribuido a asfixia na quase totali- 
dade dos casos. Tratamento excessivo como causa de obito e 
raro. Portanto, e importante identificar aspectos que indi- 
quem urn maior risco para os pacientes portadores de asma no 
desenvolvimento de exacerbagoes agudas: 1 ’ 215 ' 18 

• 3 ou mais visitas a emergencia ou 2 ou mais hospitalizagoes 
por asma nos ultimos 12 meses; 

• uso frequente de corticosteroide sistemico; 

• uso corrente ou recente suspensao de corticoterapia; 

• crise grave anterior (necessitando de entubagao); 

• uso de 2 ou mais tubos de aerossol dosimetrado de broncodi- 
latador/mes; 

• problemas psicossociais (p.ex., depressao, baixo nivel socioe- 
conomico, dificuldade de acesso a assistencia, falta de adesao 
a tratamentos previos); 

• comorbidades associadas (doenga pulmonar, cardiovascular 
ou psiquiatrica); 

• asma labil, com marcadas variagoes de fungao pulmonar (> 
30% do PFE ou do VEF1 previstos); 
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• ma percepgao do grau de obstrugao; 

• baixa idade (< 2 anos). 

Recentemente, Rodriguez-Martinez et al. avaliaram uma po- 
pulagao de asmaticos latino-americanos admitidos em hospi¬ 
tal de ensino na Colombia por crise aguda de asma. Cento e 
uma criangas, com mediana de idade de 5,5 anos, foram 
acompanhadas prospectivamente por 1 ano. Cerca de 1/3 da 
populagao selecionada apresentou, pelo menos, uma exacer- 
bagao que veio a evoluir para admissao hospitalar no ano se- 
guinte. Nessa coorte, apos ajuste para potenciais fatores de 
confusao, fumo materno foi o unico fator preditor indepen- 
dente para as internagoes hospitalares decorrentes das exa- 
cerbagoes agudas da doenga. 19 

Fisiopatologia 

Os mecanismos fisiopatologicos implicados no comprometi- 
mento da mecanica pulmonar sao secundarios a uma serie de 
eventos que se encontram interligados como urn mecanismo 
de cascata. Broncoespasmo, edema de mucosa e hipersecre- 
gao que se desenvolvem na crise aguda de asma promovem 
urn aumento exagerado na resistencia ao fluxo aereo e que e 
potencializado, especialmente nas criangas menores de 5 
anos, pelo diminuto calibre de suas vias aereas inferiores. 
Uma vez que, na expiragao, as vias aereas reduzem ainda 
mais seu calibre, ha urn progressivo algaponamento de ar nas 
unidades alveolares. Consequentemente, o volume corrente 
torna-se progressivamente menor. No sentido de manter o 
volume minuto, desenvolvem-se os seguintes mecanismos 
compensatorios (Figura 1): 

• aumento na frequencia respiratoria, porem, altas frequences 
causam urn fluxo aereo turbulento e dificultam ainda mais as 
trocas gasosas; 

• utilizagao da musculatura acessoria; visando a aumentar a 
pressao negativa intratoracica para aumentar o volume cor¬ 
rente, ocorre urn aumento progressivo no esforgo respiratorio 
que e proporcional a intensidade da obstrugao aerea. 20-22 


Muitas vezes, apesar de todo o esforgo para gerar grandes 
pressoes inspiratorias negativas e compensar a insuficiencia 
respiratoria, esse mecanismo falha em razao da maior compla- 
cencia toracica, da fadiga muscular ou do exagerado fluxo tur¬ 
bulento nas vias aereas. A medida que o quadro evolui, ha 
uma progressiva diminuigao do volume corrente, com aumen¬ 
to da hipoxemia e, nos estagios finais, hipercapnia. 2021 

0 comprometimento pulmonar de criangas com crise de 
asma grave nao ocorre de forma homogenea. Existem areas par- 
cialmente obstruidas e, portanto, parcialmente ventiladas. 
Ocorrem ainda areas com obstrugao completa (atelectasicas) 
que nao sao ventiladas e apresentam efeito shunt (hipoxemia). 
Por outro lado, existem areas nao comprometidas que sao hiper- 
ventiladas no sentido de compensar a hipoxemia e tentar man¬ 
ter o volume minuto. 0 produto final desse desarranjo na rela- 
gao da ventilagao/perfusao manifesta-se por meio de hipoxemia 
acompanhada de niveis variaveis de pC0 2 , dependendo da pre- 
dominancia de areas hipoventiladas ou de atelectasias. 20 ’ 21 ’ 23 

0 aumento progressivo do trabalho muscular e a hipoxe¬ 
mia decorrentes da manutengao da obstrugao nas vias aereas 
inferiores manifestam-se como acidose metabolica (hipoxia 
tecidual). Por outro lado, no caso de haver retengao de C0 2 
concomitante, ocorre acidose mista, que tern urn prognostico 
pior e exige medidas mais agressivas. 20 ' 22 

A hipoxia (associada ou nao a hipercapnia) pode levar a al- 
teragoes da consciencia (agitagao/prostragao), resposta car¬ 
diovascular com taquicardia inicial e posterior bradicardia e 
hipotensao, com consequente choque e parada cardiorrespira- 
toria. 22 ’ 24 

Principios do manejo terapeutico 

Nos ultimos anos, nao surgiram novas drogas que se mostras- 
sem efetivas no tratamento da asma aguda. Progressos tera- 
peuticos tern sido obtidos com a otimizagao do uso de velhos 
farmacos, mais do que a utilizagao de novas medicagoes. 

As crises de asma devem ser classificadas segundo sua gra- 
vidade (Tabela 1), e o tratamento, instituido da maneira mais 



Figura 1 A. Demonstragao esquematica de como a obstrugao das vias aereas induz ao retardo no esvaziamento alveolar 
incompleto e ao consequente algaponamento de ar, promovendo: aumento na capacidade residual funcional (CRF) e 
redugao progressiva no volume corrente mesmo que a custa de um enorme esforgo inspiratorio (B). 
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precoce possivel. Toda crise de asma deve ser considerada 
como uma situagao de risco potencial em que tanto uma falha 
no seu reconhecimento quanto um atraso na adogao de medi- 
das terapeuticas efetivas pode vir a colocar em risco a vida do 
paciente pediatrico. 

0 tratamento deve ser sistematizado e agressivo, exploran- 
do de maneira escalonada os potenciais beneficios da terapeu- 
tica dispomvel. 0 profissional envolvido no manejo deve estar 
ciente de que as crises agudas de asma requerem um trata¬ 
mento dinamico, que os desfechos advindos da terapeutica 
devem ser constantemente avaliados e que cada servigo pos- 
sui seu proprio protocolo assistencial validado, alinhado a re- 
cursos dispomveis e a luz da evidencia cientifica. 

Nessa concepgao, o Hospital da Crianga Santo Antonio 
(HCSA) tern sua rotina assistencial estruturada em estrategias 
terapeuticas sequenciais, determinadas pelas manifestagoes 
clinicas presentes, frente aos recursos disponibilizados. Trata- 
-se de um legitimo passo a passo que incorpora avaliagao clinica, 
recursos laboratoriais e administragao combinada de drogas 
nos mais diferentes cenarios, considerando a abordagem tera¬ 
peutica inicial no setor de pronto-atendimento ate a transferen- 
cia final para uma unidade de cuidados intensivos (Figura 2): 

• respostas parciais: manter passo terapeutico inalterado, 
aguardando modificagao em fungao da evolugao clinica apre- 
sentada nas horas subsequentes; 

• respostas favoraveis sustentadas: implicam realinhamento 
do piano terapeutico, considerando redugao das doses admi- 
nistradas de drogas beta-2-agonistas, modificagao na via de 
administragao de algumas medicagoes e ate mesmo suspen¬ 
se de outras; 

• niveis de evidencia: 2 A (ensaios clmicos randomizados com 
dados robustos e consistentes); B (ensaios clmicos randomi¬ 
zados com numero mais limitado de pacientes, dados menos 
consistentes); C (ensaios nao randomizados, estudos obser- 
vacionais); D (consensos e opinioes de experts). 

Passo 1 - Avaliagao clinica inicial 
A avaliagao continuada e a quantificagao da gravidade sao fun- 
damentais para acompanhar a evolugao, a resposta terapeuti¬ 
ca (reversibilidade) e, inclusive, a instituigao de medidas tera¬ 
peuticas mais agressivas. Nao existem criterios unicos ou 
escores seguros e aplicaveis em todos os pacientes. Assim, e 
aconselhavel que se utilize um conjunto de dados (ver Tabela 
1) e, em fungao dos achados, se classifique a crise conforme a 
gravidade. 1 ’ 2,21 ’ 23 ’ 25 

Alguns achados de exame fisico apresentam uma boa cor- 
relagao com a gravidade do quadro. Por exemplo, o uso da 
musculatura acessoria correlaciona-se com o grau de obstru- 
gao da via aerea (PFE e VEF1 ao redor de 50% do previsto para 
a idade). 26 ’ 27 0 estado de consciencia esta diretamente relacio- 
nado ao grau de fadiga e hipoxemia, em que confusao mental 
e obnubilagao sao dados de evolugao tardia e associados a 
quadros de extrema gravidade. 26 

A saturagao da hemoglobina obtida por oximetria de pulso 
e uma medida objetiva, nao invasiva e de facil acesso para a 
maioria dos servigos envolvidos na assistencia a pacientes as- 


maticos. Pode ser utilizada como fator preditivo de gravidade 
e criterio a ser considerado para indicagao de internagao sem- 
pre que estiver abaixo de 93% em ar ambiente. 26 ' 28 Da mesma 
maneira, baixos niveis de saturagao de oxigenio (Sat < 92%) 
apos terapeutica com droga broncodilatadora identificam um 
grupo de pacientes com maior gravidade de apresentagao da 
doenga. 3 Recente estudo retrospectivo apresenta dados simi- 
lares, mas reforga seus resultados com outra semantical pa¬ 
cientes com saturagao de 0 2 inicial > 93% em ar ambiente mui- 
to dificilmente virao a necessitar de internagao hospitalar. 29 

Sensagao subjetiva de dispneia, sibilancia, aumento de 
tempo expiratorio e roncos na ausculta pulmonar nao tern va¬ 
lor prognostico para diferenciar quadros severos daqueles com 
menor repercussao clinica. 26 

A realizagao de exames complementares nao e necessaria 
na maioria dos pacientes inicialmente assistidos em servigos 
de urgencia, entretanto, podem ser considerados em situa- 
goes individualizadas. 12 Sendo assim, dentro desses preceitos, 
e sempre importante considerar aspectos relativos a utilidade 
desses recursos complementares. 

Testes funcionais 

Devem ser realizados sempre que possivel. Entretanto, essas 
medidas objetivas (espirometria ou manobras de aferigao se- 
riadas de PFE) podem ter limitagoes intrinsecas associadas a 
idade dos pacientes (menores de 5 anos). Alem disso, nas exa- 
cerbagoes, as medidas seriadas de PFE tern pouca confiabili- 
dade em criangas e adolescentes, pois a dispneia impede veri- 
ficagoes confiaveis dessa manobra esforgo-dependente. 1 ’ 228 
Para que possam ser consideradas, e importante que o pacien¬ 
te ja tenha familiaridade com o metodo. A melhor de tres ma¬ 
nobras do PFE, idealmente expressa como uma porcentagem 
da melhor marca pessoal, pode ser util na avaliagao da respos¬ 
ta terapeutica. 2 3 ’ 28 Embora o National Asthma Education and 
Prevention Program (NAEPP) recomende que a espirometria 
seja obtida em pacientes com asma aguda hospitalizados (du¬ 
rante o processo de admissao, apos a ocorrencia de broncodi- 
latagao e antes da alta hospitalar), recente estudo retrospecti¬ 
vo, com uma grande serie de pacientes pediatricos, nao 
demonstrou adesao a recomendagao. Por outro lado, foi capaz 
de identificar potencial capacidade de predizer a necessidade 
de reinternagao, o que justificaria uma avaliagao mais detalha- 
da da rotina, de maneira prospectiva. Nessa serie, aqueles pa¬ 
cientes que realizaram o exame (cerca de 10% da populagao 
amostrada) possmam maior faixa etaria (11,2 ± 3,5 anos versus 
9,5 ± 4,1 anos). 30 

Avaliagao radiologica 

A radiografia de torax tern pouco valor na crise aguda, poden- 
do ser realizada para excluir outros diagnostics (corpo estra- 
nho, edema pulmonar, insuficiencia cardiaca), avaliar a pre- 
senga de pneumotorax, pneumomediastino (menos comuns 
em criangas) ou detectar complicagoes bacterianas associadas, 
como pneumonia (achado infrequente em associagao com 
exacerbagoes agudas de asma). Areas mal ventiladas com for- 
magao de pequenas atelectasias sao achados frequentes e, al- 



Figura 2 11 passos no manejo da asma aguda. 
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gumas vezes, dificeis de diferenciar de processos infeccio- 
sos. 1 ’ 2 ’ 31 ' 33 Quadros de asma aguda grave, nao responsivos ao 
tratamento corretamente administrado, tambem podem vir a 
sugerir a necessidade de avaliagao radiologica complementar. 

AvaUdQao gasometrica 

E util nos casos de sofrimento respiratory mais intenso, pois 
permite inferir de maneira objetiva estagios evolutivos asso- 
ciados a insuficiencia respiratoria e a resposta terapeutica. 
Alem da avaliagao clinica inicial, esse exame pode ter utilida- 
de no acompanhamento e na monitoragao da resposta tera¬ 
peutica administrada. Alem disso, para pacientes sob supor- 
te ventilatorio, fornece elementos para ajuste de parametros 
da ventilagao e acompanhamento da evolugao para situagoes 
de desmame. 12 

Avaliagao nao invasiva da resposta inflamatoria 
Testes nao invasivos, como aferigao do oxido nitrico exalado 
ou aferigao de mediadores inflamatorios no condensado exa¬ 
lado, abrem perspectivas no diagnostic e no acompanha¬ 
mento de pacientes portadores de exacerbagoes agudas de 
asma, incluindo aqueles mais graves assistidos em UTI. 34 ’ 35 
Entretanto, esse recurso nao costuma fazer parte da aborda- 
gem clinica inicial da maioria dos servigos envolvidos no ma- 
nejo de situagoes agudas de asma. 

Outros exames 

Avaliagao eletrolitica seriada (especialmente potassio nos pa¬ 
cientes recebendo doses elevadas de beta-2-adrenergico) deve 
sempre ser realizada, sobretudo nos quadros mais graves ou 
de maior duragao da terapeutica domiciliar e ao longo da ad¬ 
missao em sala de observagao ou qualquer outro regime de ad¬ 
missao hospitalar, principalmente quando a via oral (VO) nao 
estiver presente e doses elevadas de medicagao forem admi- 
nistradas. As taxas de hemoglobina nao devem fazer parte da 
abordagem inicial desses pacientes, salvo se historia de per- 
das sanguineas ou suspeita de anemia. Elas devem ser moni- 
toradas nos pacientes com insuficiencia respiratoria grave 
que evoluem para suporte ventilatorio. 0 leucograma tern 
menor valor discriminatory na identificagao de doenga bac- 
teriana em razao do estresse, do uso de drogas adrenergicas e 
corticosteroides, sendo a leucocitose urn achado comum. 1 ’ 20 A 
troponina serica tern sido preconizada por alguns autores 
como marcador de toxicidade cardiaca, principalmente em 
pacientes submetidos a tratamento com drogas beta-adre- 
nergicas por via endovenosa (EV), mas seus resultados tern 
apresentado conclusoes controversas. 36 37 

Passo 2 - Beta-2-agonista inalatorio 
(intermitente frequente) associado a brometo 
de ipratropio 

As drogas beta-2-agonistas constituem-se no primeiro recur¬ 
so a ser administrado em crises agudas de asma. Uma falha 
de resposta terapeutica a sua administragao, de maneira in¬ 
termitente frequente (ao longo de 1 ou 2 horas, em intervalos 
de 20 a 30 minutos), tern caracterizado necessidade de per- 


manencia na emergencia (sala de observagao) e/ou admissao 
hospitalar. 1 ’ 221 ' 25 

Drogas beta-2-agonistas inalatorias devem ser administra- 
das com sistema gerador de aerossol, como nebulimetros a 
jato (com droga veiculada em 3 a 4 mL de solugao salina, com 
fluxos de 6 a 8 L de oxigenio) ou inaladores pressurizados do- 
simetrados ( sprays ) com espagadores. Ambos sao alternati- 
vas efetivas para alivio do broncoespasmo na populagao pe- 
diatrica, de modo que a opgao por urn dos sistemas 
(nebulunetro ou spray acoplado a espagador) pode ser deter- 
minada por particularidades locais do servigo e/ou indivi¬ 
dual do paciente. 38 ' 40 Em quadros leves a moderados, a opgao 
inicial, na maioria dos servigos, frequentemente tern recaido 
pelo uso de spray acoplado a espagador. 1 ' 3 40 

Inaladores de po seco sao inadequados para tratamento de 
crises agudas de asma na infancia. Dependendo da gravidade 
da crise, o paciente pediatrico nao e capaz de gerar manobra 
inspiratoria efetiva para uma adequada deposigao do farmaco 
(fluxo inspiratorio mmimo de 500 mL/s). 41 ' 43 

A administragao de drogas beta-agonistas por via inalatoria 
utilizando nebulimetros apresenta outra questao controversa 
no que tange a doses administradas. 44 Muitos servigos nao fa- 
zem ajuste das doses a ser administradas considerando o peso 
do paciente, isto e, doses ajustadas individualmente pelo peso 
(meg ou mg/kg). Nessa situagao, 2 ou 3 doses de droga beta- 
-agonista sao consideradas: 1,25 mg (ate 10 kg), 2,5 mg (10 a 20 
kg) ou 5 mg (acima de 20 kg). Para alguns, ate mesmo o ponto 
de corte em ate 10 kg nao e considerado, utilizando-se apenas 
2,5 ou 5 mg (discriminados pelo peso de 20 kg). Os que se utili- 
zam desse esquema posologico justificam seu emprego pela 
menor disponibilidade da droga beta-agonista administrada 
por nebulizagao para o trato gastrointestinal e pela disponibi- 
lizagao de droga para a via respiratoria ser dependente do vo¬ 
lume corrente (VC), que, em condigoes fisiologicas, vira a es- 
tabelecer urn ajuste indireto da medicagao ofertada pelo peso 
corporeo (VC fisiologico = 5 a 7 mL/kg). 44 ' 46 

0 brometo de ipratropio e urn derivado quaternary da atro- 
pina administrado por via inalatoria. Em geral, e utilizado em 
associagao aos beta-2-agonistas para o manejo de crises agu¬ 
das de asma mais graves, visto que, de maneira isolada, possui 
menor atividade broncodilatadora. 47 ' 51 

Na abordagem inicial de uma crise asmatica, o brometo de 
ipratropio, quando associado as nebulizagoes intermitentes 
frequentes com drogas beta-2-agonistas, parece diminuir a 
necessidade de admissao em sala de observagao e/ou unida- 
de hospitalar. 52 ' 56 Mais recentemente, Wyatt et al. 57 questiona- 
ram seu uso de maneira universal. Ao delinearem ensaio clini- 
co randomizado, nao foram capazes de observar diferengas 
entre os grupos (salbutamol + prednisolona versus salbutamol 
+ prednisolona + ipratropio). Por outro lado, o grupo que rece- 
beu ipratropio apresentou mais efeitos colaterais. A partir de 
seus achados, esses autores tern sugerido a associagao da me¬ 
dicagao apenas nos casos mais graves. 

Nao existem evidences de que a utilizagao do ipratropio 
modifique o curso da doenga em pacientes ja hospitalizados. 
Uma vez que nao existe uma resposta clinica favoravel as ne- 
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bulizagoes intermitentes frequentes com drogas beta-2-ago- 
nistas em pacientes que ja estejam em uso de corticosteroides, 
o brometo de ipratropio pode ser uma alternativa terapeutica a 
ser institmda antes de outras drogas. Sua utilizagao parece es- 
tar associada a uma melhora na fungao pulmonar, sem modifi- 
car significativamente outros desfechos clinicos. 54 ’ 56 ’ 57 

As doses recomendadas do brometo de ipratropio sao: 
0,125 mg (0,5 mL) ate 10 kg e 0,250 mg (1 mL) acima de 10 kg, 
em intervalos de 4 a 6 horas. Pode ser utilizado de forma inter- 
mitente frequente (a cada 20 minutos) em associagao as dro¬ 
gas beta-2-agonistas, por 1 a 2 horas (3 a 6 nebulizagoes), na 
tentativa de diminuir a necessidade de admissao hospitalar 
como ja referido (pre-hospitalizagao). 1 ’ 254 ' 56 No algoritmo as- 
sistencial adotado por nosso servigo, o brometo de ipratropio 
tern sido usado por 1 hora (3 nebulizagoes) e associado ao be- 
ta-2-agonista inalatorio apenas na 2- hora de tratamento rela- 
tivo a abordagem inicial inalatoria, isto e, considerando que a 
resposta clinica nao foi favoravel com a administragao inicial 
da droga beta-2-agonista, de maneira isolada (na l a hora de 
tratamento - 3 nebulizagoes). 

Passo 3 - Corticosteroides 

Reduzem a inflamagao por varios mecanismos, exercem papel 
de interagao importante com os receptores beta-adrenergicos, 
aceleram a recuperagao da crise e diminuem o risco de crise fa¬ 
tal. Os pacientes atendidos no pronto-socorro devem usar cor¬ 
ticosteroides sistemicos precocemente, em geral ate a 2 a hora 
de tratamento. 12 ’ 58 ' 60 

Nao existem evidences suficientes que suportem a utiliza¬ 
gao dos corticosteroides inalatorios em substituigao aos corti¬ 
costeroides orais e/ou parenterais no tratamento de crises 
agudas de asma na populagao pediatrica. Os inalatorios apre- 
sentam menor eficacia clinica quando comparados as rotas 
orais e/ou parenterais. Entretanto, quando comparados a pla¬ 
cebo, demonstram superioridade clinica. 38 ’ 61 ’ 62 Recente revisao 
sistematica (incluindo 13 estudos com populagao pediatrica e 
7 com adultos) evidenciou menor probabilidade de internagao 
hospitalar com essa terapeutica e a possibilidade de efeitos fa- 
voraveis com terapia aditiva a corticoterapia parenteral. 
Beckhaus et al. fizeram outra revisao sistematica que incluiu 8 
estudos delineados de maneira exclusiva para populagao pe¬ 
diatrica. Todos eram portadores de crises agudas de asma e fo- 
ram assistidos em servigos de emergencia. Na analise dos des¬ 
fechos, os autores nao encontraram diferengas entre as duas 
estrategias terapeuticas (corticoterapia inalatoria versus corti¬ 
coterapia sistemica). Entretanto, embora promissores, esses 
achados ainda carecem de maior evidencia. 63 

0 uso de corticosteroide por VO ou EV tern efeito clinico 
equivalente. Os pacientes com alta clinica do servigo de 
emergencia devem ser dispensados com prescrigao de corti¬ 
coterapia oral por 5 a 10 dias (prednisona/prednisolona: 1 a 2 
mg/kg/dia, maximo de 60 mg/dia); 12 uma unica dose de de- 
xametasona oral (0,3 mg/kg, maximo de 12 mg) tern sido 
alvo de estudos. 64 

Na asma aguda grave e para pacientes com impossibilida- 
de de ingesta por VO (vomitos, diminuigao de transito intesti¬ 


nal), a via EV deve ser a rota preferencial (hidrocortisona 5 
mg/kg a cada 6 horas ou metilprednisolona 1 mg/kg a cada 6 

horas). 23 ’ 24 ’ 65 

Passo 4 - Definigao da permanencia em sala 
de observagao 

Ate esse momento, o medico envolvido na assistencia tera que 
determinar seu juizo especifico com relagao a necessidade de 
permanencia do paciente na sala de observagao. Caso tenha 
evoluido favoravelmente as nebulizagoes intermitentes fre¬ 
quentes, com drogas beta-2-agonistas associadas a anticoliner- 
gico (brometo de ipratropio), o paciente preenche os criterios 
para ser dispensado do servigo de emergencia e ter acompa- 
nhada a evolugao do seu quadro em nivel ambulatorial. Aque- 
les que, pela avaliagao do pacote clinico, mantiverem anormali- 
dades do seu status respiratorio permanecerao com tratamento 
em regime de observagao no servigo de emergencia. 

Passo 5 - Admissao em sala de observagao 
0 processo de admissao no servigo de emergencia para obser¬ 
vagao contempla a valorizagao do pacote clinico (FR, FC, uso 
da musculatura acessoria, cianose, nivel de consciencia, Sat0 2 , 
pulso paradoxal) e urn checklist de toda a terapeutica adminis- 
trada. A necessidade de avaliagao diagnostica complementar 
e sempre considerada nessa etapa da assistencia. 

Passo 6 - Revisao da estrategia de tratamento 
Nesta etapa da terapeutica, a equipe deve se familiarizar com 
o caso, ja preparando abordagens terapeuticas futuras, no 
caso de uma resposta clinica pouco efetiva com a manutengao 
da terapia inalatoria com droga beta-2-agonista. Respostas 
parciais podem levar a espagar a terapia inalatoria para inter¬ 
valos maiores (geralmente a cada 1 ou 2 horas). Ausencia de 
resposta na l a hora de observagao obrigatoriamente sinaliza a 
necessidade de uma nova etapa de tratamento. 

Passo 7 - Sulfato de magnesio 
Droga com efeito broncodilatador reconhecido ha varias deca- 
das e mecanismo de agao associado a urn relaxamento da 
musculatura lisa, secundario a urn bloqueio nos canais de cal- 
cio da celula. Nem todos os pacientes se beneficiam dessa te¬ 
rapeutica. Crises mais graves, com avaliagao funcional < 50% 
do previsto e que venham a exibir uma resposta broncodilata- 
dora mais pobre a terapeutica inicial com drogas beta-2-ago- 
nistas sao os melhores candidatos. 1 ’ 212 ’ 23 ’ 24 66 

Mais recentemente, outras estrategias tern apontado que a 
administragao precoce da terapeutica (l a hora de tratamento) 
pode diminuir a evolugao para insuficiencia respiratoria e a 
necessidade de suporte ventilatorio. 67 

Outro potencial beneficio farmacologico de emprego do 
sulfato de magnesio esta atrelado a urn efeito estabilizador na 
musculatura cardiaca, o qual poderia atenuar a taquicardia re- 
sultante do emprego de drogas beta-2-agonistas (inalatorias 
ou EV). 68 

Urn estudo multicentrico, randomizado e controlado por 
placebo denominado MAGNETIC trial (MAGNEsium Trial in 
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Children) selecionou criangas com idades entre 2 e 15 anos, 
portadoras de asma aguda grave, para receber por nebulizagao 
magnesio (n = 252) ou solugao salina (n = 256). Apos 3 doses 
de solugao de magnesio administrada por via inalatoria, em 
intervalos de 20 minutos, o grupo de tratamento tinha escores 
de gravidade favoraveis (estatisticamente significativos) em 
comparagao a solugao salina. No mesmo estudo, uma analise 
de subgrupo demonstrou resposta significativa nos pacientes 
mais graves (Sat 0 2 < 92% e duragao da crise < 6 horas), corro- 
borando achados ja relatados. 69 

0 sulfato de magnesio pode ser utilizado de maneira con- 
junta a outras drogas, sem aumento de efeitos colaterais. As 
doses recomendadas sao 25 a 100 mg/kg, EV, em 20 minutos 
(dose maxima de 2 g). 0 efeito clinico e observado dentro de 1 
a 2 horas pos-infusao. 2 ’ 6870 

A administragao por via inalatoria tambem tern se mostra- 
do efetiva, como terapia adjuvante nos quadros mais gra¬ 
ves. 71 ’ 72 

Pode ser considerada uma terapeutica segura, exceto nos 
pacientes portadores de insuficiencia renal. Seus principals 
efeitos adversos sao rubor cutaneo e nauseas, geralmente du¬ 
rante a infusao. Fraqueza, arreflexia e depressao respiratoria 
podem potencialmente ocorrer, mas com niveis sericos muito 
elevados (> 12 mg/dL). 73 ' 75 

Apesar disso, nao e terapeutica universalmente empregada 
nos protocolos terapeuticos de asma aguda. Na Inglaterra, 
mais de 90% dos servigos de emergencia utilizam a medica- 
gao, enquanto no Canada, as taxas de prescrigao sao muito 
mais baixas (menos de 15% das criangas hospitalizadas). 74)76 
Entretanto, mesmo na Inglaterra, considerando-se recente es- 
tudo de grupo colaborativo (.Paediatric Emergency Research in 
the UK and Ireland - PERUKI - network ) direcionado para 
avaliar a utilizagao global da rota EV no manejo de asma aguda 
em servigos de emergencia pediatricos, observa-se que conta- 
biliza cerca de 3% dos casos assistidos. Nessa situagao, consi- 
derando urn esquema de administragao sequencial, o magne¬ 
sio tern sido a primeira droga a ser escolhida. 76 

Passo 8 - Aminofilina 

Nesta etapa do tratamento, a via parenteral passa a ser mais 
importante. 0 pacote clinico de avaliagao e continuamente va- 
lorizado, a fim de indicar estrategias futuras. Pela gravidade da 
situagao, a utilizagao de hidrocortisona ou metilprednisolona 
em substituigao a prednisona ou prednisolona deve ser reali- 
zada. As drogas beta-2-agonistas devem ser mantidas, via ne- 
bulimetros, de maneira intermitente frequente (no maximo a 
cada hora, para aqueles pacientes com resposta pouco favora- 
vel, indicada pela avaliagao clinica). A transference para UTI, 
para que se possam estabelecer uma monitoragao clinica mais 
rigorosa e urn aporte farmacologico mais agressivo, pode ser 
considerada. 

Apesar de controversa, neste cenario de evolugao, a amino¬ 
filina EV e opgao terapeutica a ser considerada. Seu mecanis- 
mo de agao na asma aguda permanece incerto, com pouco be- 
neficio no manejo inicial de crises agudas em pronto-socorro 
na populagao pediatrica. Em adigao a sua atividade broncodi- 


latadora, possui potenciais beneficios teoricos para utilizagao 
em quadros de asma grave (efeito inotropico sobre a muscula- 
tura respiratoria bem como atividade anti-inflamatoria). Em- 
bora tenha sido muito utilizada em antigos protocolos tera¬ 
peuticos de asma aguda, hoje a utilizagao da aminofilina tern 
sido restrita como terapeutica broncodilatadora adjuvante a 
quadros graves e selecionados, ainda assim com resultados 
controversos. Nao deve ser administrada em quadros leves e 
moderados. 77 ' 80 

Sua janela entre efeito terapeutico e toxicidade e muito 
proxima. Uma vez prescrita, a monitoragao dos seus niveis 
plasmaticos e mandatoria. Uma agao broncodilatadora tern 
sido observada dentro do intervalo de niveis sericos de 5 a 15 
mcg/mL, embora seu efeito broncodilatador maximo situe-se 
entre 10 e 15 mcg/mL. 81 

As doses recomendadas de aminofilina EV sao: 23 24 

• ataque: 6 mg/kg; 

• manutengao (menos de 10 kg): 0,65 mg/kg/hora; 

• manutengao (mais de 10 kg): 0,9/mg/kg/hora. 

Quanto a superioridade clinica frente aos beta-2-agonistas ad- 
ministrados por via E V, a literatura nao consegue fornecer evi¬ 
dences capazes de estabelecer tal juizo critico. Algumas pe- 
quenas diferengas sao apontadas no quesito custo (favoravel a 
aminofilina) e em uma menor ocorrencia de nauseas e vomi- 
tos (favoravel aos beta-adrenergicos). 82 ' 84 

Passo 9 - Beta-2-agonista endovenoso 
E a alternativa farmacologica final na tentativa de evitar evolu¬ 
gao para insuficiencia respiratoria e necessidade de suporte 
ventilatorio. Tern sido urn recurso farmacologico mais empre- 
gado na terapeutica de pacientes pediatricos, portadores de 
quadros graves, do que em populagoes adultas. 20 ’ 23 85 
As doses recomendadas de salbutamol sao: 

• ataque: 10 a 15 mcg/kg (em 10 a 15 minutos); 

• infusao inicial 0,5 mcg/kg/min, com aumentos nas taxas de 
infusao a cada 20 minutos; 

• dose maxima: controversa (5 a 15 mcg/kg/min). Parece ser 
mais dependente da resposta clinica obtida e/ou do apareci- 
mento de efeitos colaterais indesejaveis do que de taxas fixas 
de infusao. 

Propostas alternativas tern preconizado uma administragao 
mais precoce da droga, ainda no servigo de emergencia. Nessa 
situagao, uma infusao em bolo (15 mcg/kg durante 10 a 15 mi¬ 
nutos) deve ser administrada de maneira conjunta a terapeu¬ 
tica convencional inalatoria, uma vez que seja detectada falha 
na resposta clinica desejavel com as nebulizagoes intermiten- 
tes frequentes ou continuas inicialmente administradas. 86 ' 88 

Efeitos colaterais incluem tremores, taquicardia e hipopo- 
tassemia (mais marcada que na terapia inalatoria em altas do¬ 
ses). Seu uso indica a necessidade de aporte suplementar de K + 
por via EV e monitoragao de seus niveis sericos 2 vezes/dia. 89 

Apesar do uso, principalmente na populagao pediatrica, 
nao ha, na literatura, evidences robustas que fundamentem 
sua utilizagao de maneira rotineira na terapeutica da asma. 89 
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Passo 10 - Admissao em UTI 
A necessidade de internagao em UTI, seja diretamente do 
pronto-socorro ou da unidade de internagao hospitalar, carac- 
teriza um insucesso terapeutico em reverter o processo obstru- 
tivo e impedir a evolugao para uma falencia respiratoria imi- 
nente. Indica a necessidade de um manejo terapeutico ainda 
mais agressivo. Nesse contexto, situam-se os pacientes porta- 
dores de estado de mal asmatico ou crise asmatica quase fatal. 

Nao existem criterios absolutos para admissao em UTI, en- 
tretanto, devem-se valorizar: 1 ’ 2 ’ 19 ’ 22 ’ 23 

• historia previa de crise asmatica quase fatal ou necessidade 
de suporte ventilatorio; 

• incapacidade de falar frases; 

• sonolencia; 

• murmurio pulmonar inaudivel; 

• necessidade de oxigenio para manter Sat0 2 > 95%; 

• PaC0 2 > 40 mmHg ou acidose; 

• niveis elevados de lactato serico. 

Assim como na emergencia ou unidades de internagao, as me- 
didas gerais de tratamento devem ser seguidas ainda com 
mais rigor. 

0 aporte hidrico e de eletrolitos deve ser ajustado as neces- 
sidades basais, podendo merecer ajustes nos casos de desidra- 
tagao ou SIHAD (mais frequente nos casos de maior gravida- 
de). Controles laboratoriais (gasometria arterial e eletrolitos) 
sao obrigatorios e podem ser de auxflio na avaliagao do trata¬ 
mento e/ou na progressao da insuficiencia respiratoria e na 
identificagao precoce de disturbios hidreletroliticos associa- 
dos a terapeutica (principalmente hipopotassemia). Distensao 
abdominal com prejuizo da mecanica pulmonar e/ou vomitos 
frequentes podem ser melhorados com a utilizagao de sonda- 
gem nasogastrica. A monitoragao eletronica continua e nao in- 
vasiva de sinais vitais (FC, FR, Sat0 2 e TA) e obrigatoria. 1 ’ 219 ’ 22 ’ 23 

E importante considerar que, dentro do tratamento da asma 
aguda, nao devem existir limites fisicos atrelados a terapeutica. 
Medidas de monitoragao clinica e/ou de exames complemen- 
tares, bem como a administragao de medicagoes e ate mesmo 
de suporte ventilatorio, devem sempre ser determinadas pela 
necessidade do paciente. Todo servigo de emergencia deve ser 
estruturado para que seja capaz de fornecer um tratamento 
continuado a crise, contabilizando a possibilidade de varios 
passos assistenciais, ate mesmo a necessidade de suporte ven¬ 
tilatorio, ainda que de maneira transitoria. Atrasos na instala- 
gao de novas medidas terapeuticas, ajustadas as necessidades 
dos pacientes, prejudicam o tratamento. Sendo assim, essas 
diferengas assistenciais (emergencia versus UTI) devem ser 
minimizadas pela consciencia de fornecimento de um cuidado 
intensivo, independentemente de onde ele venha a ocorrer. 

Passo 11 - Suporte ventilatorio 
Ventilacao mecanica nao invasiva (VMNI) 

A VMNI e um metodo de suporte ventilatorio que dispensa a 
obtengao de via aerea artificial no manejo da insuficiencia res¬ 
piratoria. Entre suas vantagens, destacam-se instalagao rapi- 
da, menor sedagao, evitar lesao da via aerea, redugao do traba- 


lho respiratorio e prevengao do uso de ventilagao mecanica. 
Por outro lado, nao e bem tolerada por alguns pacientes, exi- 
gindo profissionais com experiencia no seu uso e maior aten- 
gao por parte da equipe. 

A exemplo dos respiradores invasivos, os aparelhos de 
VMNI liberam, durante a inspiragao, uma mistura gasosa com 
concentragao de oxigenio, pressao inspiratoria e frequencia 
pre-definida pelo operador. Eles permitem tambem ventila- 
goes assisto-controladas disparadas por um gatilho acionado 
pelo proprio paciente, funcionando de modo semelhante aos 
modos ventilatorios de pressao de suporte (PSV) e a ventila¬ 
gao mandatoria intermitente sincronizada (SIMV). Durante a 
fase expiratoria, e mantida uma pressao residual positiva 
(EPAP) com a finalidade de evitar o colapso dos alveolos e de 
pequenas vias aereas. 90 ' 92 

A base para o bom funcionamento da VMNI relaciona-se a 
interface entre o respirador e o paciente. Na grande maioria 
das vezes, a interface e uma mascara nasal ou oral-nasal, que 
deve ser muito bem ajustada a face (evitando escapes de ar). 
Inicialmente, devem-se programar parametros mais fisiologi- 
cos (pressoes expiratorias de 4 a 5 cmH 2 0 e inspiratorias de 8 
a 10 cmH 2 0), devendo ser ajustados de acordo com a toleran- 
cia do paciente e sua resposta clinica (FR e saturagao de oxige¬ 
nio transcutanea). De uma forma geral, e ofertado tambem 
oxigenio suplementar, para se alcangar uma saturagao perife- 
rica de 0 2 proxima a 95%. A boa resposta a VMNI e observada 
em 40 a 60 minutos pela redugao das frequences cardiaca e 
respiratoria e da dispneia. 

Varios estudos pediatricos tern demonstrado que os pa¬ 
cientes mais propensos a apresentar boa resposta com VMNI 
em asma aguda grave sao aqueles que utilizam uma fragao de 
oxigenio inspirada < 60%, pressoes inspiratorias < 15 cmH 2 0 e 
pressoes expiratorias < 8 cmH 2 0. 93 ’ 94 

0 uso de VMNI na asma nao parece impactar a terapia far- 
macologica convencional, mas a utilizagao combinada de am- 
bos parece reduzir o risco de entubagao, assim como o tempo 
de internagao na UTI pediatrica. 

Sao contraindicagoes para o uso de VMNI: instabilidade 
hemodinamica, alteragoes do sensorio (coma ou hiperexcita- 
gao), apneias e malformagoes craniofaciais. 

A VMNI age sinergicamente com as medicagoes broncodi- 
latadoras. Assim, e frequente que alguns pacientes apresen- 
tem melhora rapida (6 a 12 horas) permitindo o desmame ra- 
pido da VMNI (redugao das pressoes inspiratorias e 
expiratorias, da frequencia e Fi0 2 ). Entretanto, em pacientes 
com historico previo de multiplas internagoes por asma grave 
ou com patologias associadas (doenga neuromuscular, mal¬ 
formagoes, entre outras), a retirada da VMNI pode ser feita de 
forma mais gradual ou manter a VMNI intermitente (periodos 
de 2 a 3 horas) em cada turno, ate a estabilizagao completa do 
quadro. 90 ’ 91 ’ 94 - 96 

Ventilagao mecanica invasiva (VMI) 

A piora progressiva do quadro respiratorio, associada ou nao a 
sinais de fadiga, alteragoes do sensorio ou, ainda, comprome- 
timento hemodinamico associado, e mais importante para a 
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indicagao de ventilagao mecanica do que valores gasometricos 
arbitrarios baseados na acidose respiratoria. Frequentemente, 
a hipercarbia pode ser manejada com medidas terapeuticas 
mais conservadoras. 

Nos pacientes com asma aguda admitidos em UTI, a taxa 
de entubagao tern oscilado entre 7 e 33%, com uma mortali- 
dade de 0 a 8%. 

Recente estudo retrospectivo, que incluiu pacientes pedia- 
tricos (< 21 anos) admitidos com diagnostic de status asmati- 
cus em hospitais de todo territorio norte-americano ao longo 
de 2 anos (2009-2010), identificou mais de 250.000 interna- 
goes atreladas ao evento. Destas, cerca de 0,55% evolmram 
para suporte ventilatorio mecanico invasivo (0,37% < 96 ho- 
ras e 0,18% > 96 horas de duragao). Dos pacientes que evolm¬ 
ram para obito (n = 65), 55 estavam em ventilagao mecanica. 
Essa taxa de obito intra-hospitalar (4%) para pacientes sob su¬ 
porte ventilatorio em status asmaticus e superior a taxa de obi¬ 
to intra-hospitalar global (0,03%) encontrado no periodo. 97 

0 acesso a via aerea deve ser uma manobra rapida, visando 
a evitar episodios de hipoxemia. A opgao tern sido induzir a 
sedagao com benzodiazepinico (diazepam ou midazolam 0,5 
mg/kg) ao se iniciar a ventilagao com mascara (oxigenio a 
100% em bolsa autoinflavel). Em seguida, e feita a indugao da 
anestesia com quetamina (2 a 4 mg/kg) ou tiopental (2 a 5 
mg/kg) ou fentanil (5 a 10 mcg/kg). Imediatamente, infunde- 
-se urn relaxante muscular de agao rapida [vecuronio (0,1 mg/ 
kg) ou succinilcolina (1 a 2 mg/kg), que pode ser antecedida 
de pancuronio na dose defasciculante (0,01 mg/kg)]. Apos a 
entubagao traqueal, ainda durante a ventilagao com bolsa au¬ 
toinflavel, pode ser necessario o uso de agentes curarizantes 
com efeito mais prolongado (pancuronio 0,1 mg/kg) para ven¬ 
eer a alta resistencia e a baixa complacencia, de modo a obter 
uma boa expansao toracica. 

A ventilagao mecanica na asma tern por objetivo: 

• tratar a hipoxemia e evitar a hipoxia; 

• reverter a fadiga respiratoria; 

• oferecer urn regime ventilatorio seguro enquanto se aguarda 

pela broncodilatagao (agao das drogas broncodilatadoras e 

anti-inflamatorias). 

Portanto, e uma terapeutica paliativa e transitoria, tendo seu 
tempo relacionado a reversao do quadro (broncoespasmo e/ 
ou fadiga). 96100 

Basicamente, na asma aguda grave, ha aumento da resisten¬ 
cia nas vias aereas inferiores, prolongada constante de tempo 
alveolar (inspiratoria e expiratoria), algaponamento de ar con- 
sequente ao esvaziamento alveolar insuficiente (auto-PEEP) e 
reduzido volume corrente (inspiratorio e expiratorio). 98 ' 100 

A definigao dos parametros ventilatorios deve respeitar li- 
mitagoes fisiopatologicas, evitando, assim, os efeitos cardio- 
vasculares adversos (redugao do retorno venoso e do debito 
cardiaco) e o barotrauma. 

A gravidade do processo obstrutivo promove esvaziamen¬ 
to incompleto das unidades alveolares durante a expiragao, 
denominado tambem de hiperinsuflagao dinamica (auto- 
-PEEP). A ventilagao mecanica pode agravar a hiperinsufla¬ 


gao dinamica em fungao da intensidade da obstrugao da via 
aerea, do volume corrente e do tempo expiratorio. Portanto, a 
instituigao de urn regime ventilatorio visando a manter urn 
volume minuto normal (ou elevado), baseado em FR alta e/ 
ou tempo expiratorio curto, pode levar a hiperinsuflagao di- 
fusa, hipotensao e barotrauma. 100102 

As complicagoes referidas podem ser minimizadas utili- 
zando longos tempos inspiratorios e expiratorios, altos fluxos 
inspiratorios, volumes correntes adequados e FR baixa. Esse 
regime tern sido definido como hipoventilagao controlada (hi- 
percapnia permissiva) e apresenta as seguintes vantagens: 

• tempo expiratorio longo: permite o adequado esvaziamento 
alveolar; 

• frequencia respiratoria baixa: permite o esvaziamento alveo¬ 
lar, diminui o algaponamento de ar e o auto-PEEP; 

• limite nas pressoes inspiratorias ou no volume corrente: a 
oferta de volume corrente excessivo definido diretamente ou 
pela PIP alta aumenta demais o volume alveolar, reduzindo o 
retorno venoso e prejudicando a relagao ventilagao perfusao. 

Por outro lado, uma pressao inspiratoria insuficiente (ou volu¬ 
me corrente muito pequeno) pode ocasionar o “desrecruta- 
mento alveolar” (colapsos progressives) e reduzir, ainda mais, 
as areas de trocas gasosas. A aplicagao de PEEP nao consegue 
impedir esses colapsos progressives. 100102 

Via de regra, nessa etapa inicial, e importante que o paciente 
encontre-se plenamente sedado. Entre as inumeras propostas 
existentes para sedagao do paciente asmatico em ventilagao, a 
opgao tern sido iniciar com benzodiazepinicos (em bolo a cada 
4 horas ou infusao continua com midazolam 0,2 a 0,4 mg/kg/ 
hora), associado ao fentanil (2 a 5 mcg/kg/min) e, em alguns 
pacientes, a hidrato de cloral (por sonda gastrica, 40 mg/kg/ 
dose a cada 4 horas), com boa resposta em prevenir o assincro- 
nismo respiratorio. Algumas vezes, para que se obtenha seda¬ 
gao plena, podem-se utilizar agentes curarizantes, conforme 
necessidades individuals. 1 ’ 7 ’ 85 0 uso de anestesicos como a que¬ 
tamina e uma excelente opgao para os casos graves, por promo¬ 
ver broncodilatagao associada (doses de 20 a 40 mcg/kg/min). 
Quando for utilizada, e importante que se mantenha uma asso- 
ciagao com benzodiazepinicos, visando a diminuir o apareci- 
mento dos efeitos colaterais relacionados a sua utilizagao. 103105 

Como referido anteriormente, o principal objetivo da venti¬ 
lagao mecanica e manter uma adequada oxigenagao, e nao 
normalizar a pC0 2 arterial. Portanto, mesmo tendo uma 
PaC0 2 elevada, nao se devem utilizar pressoes excessivamen- 
te elevadas, pelos riscos de barotrauma e volutrauma, ou au- 
mentar a FR, que pode levar ao algaponamento de ar. Devem- 
-se tolerar niveis elevados de PaC0 2 , mesmo que o pH arterial 
se mantenha ao redor de 7,0, em pacientes com oxigenagao 
adequada e estabilidade hemodinamica. A diminuigao nos ni¬ 
veis de PaC0 2 para niveis fisiologicos ocorre gradualmente, a 
medida que se promove a broncodilatagao. 100102 

Na asma aguda grave, a ventilagao mecanica funciona 
como terapeutica de suporte, devendo os pacientes ser manti- 
dos sob infusao continua de beta-adrenergicos durante todo o 
periodo, os quais somente serao suspensos apos a extubagao, 
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passando por um periodo de transigao, atrelado a melhora 
sustentada com a reinstituigao da terapia inalatoria. 

Outras terapeuticas 

Varias outras modalidades terapeuticas tem sido descritas 
como alternativas a ser testadas nos pacientes portadores de 
asma aguda grave. Algumas com referida atividade broncodi- 
latadora (oxido nitrico), 106 outras com atividade anti-inflama- 
toria identificada (moduladores de leucotrienos por via EV, re- 
posigao de surfactante exogeno) 107 e outras como facilitadores 
da mecanica pulmonar (misturas gasosas de helio-oxige- 
nio). 108111 Entretanto, nenhuma dessas drogas encontra, ate o 
momenta, fundamentagao cientifica que consolide sua evi- 
dencia para uso como rotina no tratamento de pacientes por¬ 
tadores desses quadros de sindrome da asma critica. 

Plano de alta 

Nao existem parametros claros que indiquem a necessidade 
de suspensao de um cuidado intensivo. A alta da emergencia 
ou da unidade de internagao hospitalar depende do intervalo 
em que as drogas broncodilatadoras sao administradas 
(idealmente a cada 3 ou 4 horas), de testes funcionais, quan- 
do possivel (> 75% do predito), e da saturagao de oxigenio > 
94% em ar ambiente. 38 

A alta da UTI obrigatoriamente pressupoe estagio na unida¬ 
de de internagao hospitalar. Constitui-se, na maioria das vezes, 
em um estagio preparatory para a alta hospitalar definitiva, 
dentro dos criterios ja referidos. Nessa situagao, a equipe tra- 
balha para que, com a estabilizagao do processo obstrutivo, 
seja possivel reduzir e suspender a oxigenoterapia, aumentar o 
intervalo e, portanto, diminuir a quantidade de drogas bronco¬ 
dilatadoras utilizadas, restabelecer uma dieta plena e suspen¬ 
der acessos e infusoes EV. Caracteriza-se por ser uma etapa de 
transigao, em que a equipe, ao manter uma monitoragao em 
ambiente hospitalar, pode conduzir com seguranga a redugao 
e os ajustes nas medicagoes utilizadas. Essa monitoragao (seja 
clinica, laboratorial ou funcional) e tao importante no pronto- 
-socorro quanto na UTI, pois, alem de avaliar a melhora, pode 
indicar insucesso terapeutico e necessidade de reintervengoes. 

Independentemente de onde ocorra a alta hospitalar, e pre- 
ciso deixar claro para os pais que o intercurso de uma crise 
pode traduzir a necessidade ou a falha de medidas preventivas 
adotadas. Sendo assim, e importante reforgar, no momenta da 
alta hospitalar: 1 ’ 2 38 

• revisao da tecnica inalatoria; 

• necessidade de tratamento preventivo; 

• fornecimento de um piano escrito de crise (pelo menos ate re¬ 
visao ambulatorial em que as medicagoes prescritas possam 
ser reajustadas); 

• garantia de revisao ambulatorial (pediatra ou pneumologista, 
dependendo da gravidade da crise). 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer um paciente em crise de asma e avaliar a 
gravidade. 

• Reconhecer a patogenese dessa entidade clinica. 


• Iniciar o tratamento adequado verificando as doses das 
medicagoes conforme o peso e a idade da crianga. 

• Avaliar se o paciente melhorou com a conduta inicial e 
se deve ter alta, ser internado na enfermaria ou na UTI. 

• Fazer a prescrigao adequada para cada situagao 
conforme a decisao. 
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CAPITULO 6 


SINDROME DO 

DESCONFORTO 

RESPIRATORIO AGUDO 

Werther Brunow de Carvalho 


Introdugao 

Nos ultimos anos, avangos importantes tern ocorrido na oti- 
mizagao de suporte ventilatorio, entretanto, o desenvolvi- 
mento de um tratamento farmacologico especifico para a sin- 
drome do desconforto respiratorio agudo (SDRA) continua 
sendo um grande desafio. 1 ’ 2 A possibilidade de sobrevida e de- 
terminada pela gravidade da lesao pulmonar, pela extensao da 
disfungao de orgaos nao pulmonares, pelas condigoes medi- 
cas preexistentes e pela qualidade do suporte multiorganico. 

Nova definigao de Berlim 

Recentemente, em 2012, a definigao da SDRA foi revista pela 
European Society of Intensive Care Medicine , American Thora¬ 
cic Society e Society of Critical Care Medicine, objetivando uma 
nova ferramenta que pudesse excluir as limitagoes da defini¬ 
gao de 1994, da American-European Consensus Conference. 


Essa nova definigao criou um criterio de agudizagao do ini- 
cio da doenga, reclassificou os criterios de oxigenagao, incluiu 
valores de pressao expiratoria final positiva (PEEP) minima, 
redefiniu criterios de exclusao baseados na presenga de edema 
hidrostatico e reformulou os criterios radiologicos (Tabela 1). 

Ressalta-se que, para a definigao de hipoxemia, indica-se 
adotar o indice de oxigenagao (10 = pressao media de vias ae- 
reas (PMVA) x fragao inspirada de oxigenio (Fi0 2 )/Pa0 2 ) pre- 
ferencialmente a utilizagao da relagao Pa0 2 /Fi0 2 . Quando nao 
houver possibilidade de se obter a Pa0 2 , pode-se utilizar o in- 
dice de saturagao da oxigenagao (ISO = PMVA x Fi0 2 /Sat0 2 ), 
de acordo com a Tabela 2. 

0 Consenso de Berlim, utilizando os novos limiares da rela¬ 
gao Pa0 2 /Fi0 2 , categorizou diferentes niveis de gravidade da 
SDRA e utilizou essa divisao para o manejo terapeutico rela- 
cionado a gravidade da lesao (Figura 1). 


Tabela 1 Definigao de Berlim de SDRA 3 * 5 


Tempo Dentro de 1 semana de uma agressao clinica conhecida ou piora dos 

sintomas respiratorios 


Imagem de radiografia ou tomografia de torax 

Opacidades bilaterais: nao completamente explicadas por derrames, 
colapso lobar/pulmonar ou nodulos 

Origem do edema 


Nao resultante de causas cardiacas ou sobrecarga de volume. 
Avaliagao objetiva (p.ex., ecocardiografia) e necessaria na ausencia 
de fatores de risco para SDRA 

Oxigenagao 

Leve 

Moderada Grave 

Pa0 2 /Fi0 2 

PEEP > 5 cmH 2 0 

300 a 201 com PEEP/CPAP/ 
VNI 

200 a 101 com PEEP < 100 com PEEP 

Mortalidade estimada 

~ 25% 

~ 35% - 45% 

Mortalidade Sao Paulo - Brasil 

0% 

14 a 15% 41% 

Tabela 2 Quantificagao da hipoxemia por IO e ISO para classificar o grau de gravidade da SDRA pediatrica em 
pacientes submetidos a ventilagao pulmonar mecanica 

Leve Moderada Grave 

IO 

4 a -8 

8 a -16 >16 

ISO 

5 a 7,5 

7,5 a 12,3 > 12,3 
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E de conhecimento na literatura a natureza heterogenea da 
SDRA decorrente de uma variedade de doengas associadas e 
tambem de alteragoes patologicas subjacentes, existindo ca- 
sos em que a apresentagao clinica e identica, embora nao haja 
um fator de risco identificado, sendo chamados de “pseudo- 
- SDRA” 7,8 A pesquisa recente de Gibelin et al. 8 indica que a sin- 
drome de “pseudo-SDRA” sem um fator identificado esta asso- 
ciada com uma taxa de mortalidade maior do que a SDRA 
“pura” Os autores enfatizam a necessidade de sempre pesqui- 
sar a causa da falencia respiratoria, utilizando tomografia 
computadorizada (TC), lavado broncoalveolar e biopsia pul- 
monar em alguns casos. 

Incidencia 

Estudos que utilizaram a definigao da Conferencia de Consen- 
so Americana e Europeia demonstraram uma prevalencia de 
0,86 a 7,8% das admissoes em unidade de terapia intensiva 
(UTI) pediatrica 915 e 5 a 20% dos pacientes submetidos a ven- 
tilagao pulmonar mecanica (VPM). 11,13,14 ’ 16 ' 18 Recentemente, 
Schouten et al. 19 publicaram uma revisao sistematica e meta- 
nalise sobre a incidencia e a mortalidade na SDRA em crian- 
gas e concluiram que ela tern uma baixa incidencia, mas uma 
mortalidade elevada. A pesquisa tambem indica que a inci¬ 
dencia e a mortalidade nao se alteraram nas ultimas decadas e 
que a mortalidade depende da regiao geografica (paises desen- 
volvidos ou em desenvolvimento) em que a pesquisa foi reali- 
zada. A mortalidade elevada descrita na decada de 1980 redu- 
ziu-se significativamente nas duas ultimas decadas, 
modificagao decorrente da provavel mudanga nas estrategias 


ventilatorias e da melhora dos cuidados intensivos nos pa¬ 
cientes graves. Duas pesquisas realizadas recentemente na ci- 
dade de Sao Paulo 520 confirmaram que a mortalidade man- 
tem-se alta, mas a incidencia e baixa. Panico et al. 20 
encontraram que as criangas com SDRA representam aproxi- 
madamente 5% de todas as criangas que necessitam de VPM e 
3% das que necessitam de admissao na UTI pediatrica. Confir- 
mou-se que o numero de disfungoes organicas esta associado 
com a mortalidade maior. Essa pesquisa analisa a pressao de 
condugao e conclui que ela influencia na mortalidade em 
criangas com SDRA. 

Etiologia e fatores de risco 

A etiologia da SDRA e bastante diversa e pode ser grosseira- 
mente dividida em causas que ocasionam uma lesao pulmo¬ 
nar direta (p.ex., broncopneumonia) ou uma lesao pulmonar 
indireta (p.ex., trauma grave) (Tabela 3). 

Varias condigoes podem predispor o desenvolvimento da 
SDRA, e a presenga de comorbidade pode ser preditiva em re- 
lagao a evolugao. A presenga da disfungao de multiplos orgaos 
e um preditor importante de obito na SDRA, com relevancia 
maior do que a hipoxemia refrataria, pois esta e uma causa 
menos comum de obito comparativamente a falencia multior- 
ganica, que e a principal causa de obito na SDRA. 

Patogenese 

De acordo com os achados e as colocagoes de Katzenstein et 
al., 21 o dano alveolar difuso (DAD) e uma reagao inespecifica 
do pulmao frente a varios agentes agressores. 0 denominador 
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Figura 1 Opqoes terapeuticas potenciais de acordo com a gravidade da SDRA. O manejo evidenciado nos quadros 
verde-escuros representa uma opiniao do Consenso de Berlim, mas que necessita de confirmagao em pesquisas clinicas 
prospectivas. Este e um modelo de figura com as informagoes disponiveis atualmente. 

Fonte: adaptada de Fergunson et al., 2012. 23 
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Tabela 3 Etiologia da SDRA 


Lesao pulmonar direta 

Lesao pulmonar indireta 

Broncopneumonia 

Sepse (causa mais frequente em 
pediatria) 

Aspirapao de conteudo 
gastrico 

Politraumatismo com choque 

Contusao pulmonar 

Pancreatite 

Embolia gordurosa 

Lesao aguda pulmonar associada 
com transfusao sanguinea 

Lesao por inalagao toxica 

Circulapao extracorporea 

Acidentes de submersao 

Lesao de reperfusao 


comum e a lesao endotelial e alveolar, que determina urn ex- 
travasamento de fluidos e celulas, progredindo para uma fi¬ 
brose intersticial pulmonar. 0 dado patologico mais caracte- 
ristico da fase aguda do DAD e a presenga de membrana 
hialina sobre a superficie interna dos alveolos. Este e urn as- 
pecto bastante discutido em relagao a necessidade da presen¬ 
ga de membrana hialina para o diagnostic de DAD. A ultima 
definigao de SDRA de Berlim nao incluiu o dado patologico re- 
lacionado ao DAD em razao da escassa correlagao entre SDRA 
com os achados de DAD pos-obito. 6 Entretanto, muitos auto- 
res consideram o DAD como o achado histologico mais carac- 
teristico da SDRA. 3,21 ' 26 A relevancia do DAD na SDRA se deve 


a publicagoes recentes que demonstram as diferengas clinicas 
e evolutivas entre pacientes com SDRA e DAD em relagao aos 
outros pacientes, incluindo a SDRA com pneumonia. 27 

Resumidamente, a patogenese da SDRA envolve tres fases: 
exsudativa/inflamatoria, proliferativa e fibrotica (Figura 2). 

A SDRA pode ser exacerbada pela utilizagao da VPM (Figu¬ 
ra 3) e infecgao intra-hospitalar, ocasionando lesao pulmonar 
induzida pela VPM (LPIVPM) e pneumonia associada a VPM. 

Os tratamentos atuais para SDRA sao de suporte e aplica- 
dos apos a lesao pulmonar estar bem estabelecida. 3031 

Existem varios mecanismos que podem ter efeito protetor 
em relagao a patogenese da SDRA (Figura 4). 

Na SDRA secundaria, o trauma, o choque hemorragico ou a 
sepse podem desencadear uma sindrome de resposta inflama- 
toria sistemica (SRIS) e ocasionar urn aumento da permeabili- 
dade capilar que resulta em desativagao do surfactante e, jun¬ 
to com o preenchimento alveolar, altera a mecanica alveolar, 
podendo ocasionar o colapso e a expansao repetitivos do al- 
veolo (RACE). A lesao tecidual pulmonar ocasionada pelo 
RACE pode ser exacerbada pelo desenvolvimento de concen- 
tragoes que geram estresse entre os alveolos preenchidos de ar 
e alveolos que sao colapsados 32 ou preenchidos de edema. 33 
Desse modo, a ventilagao heterogenea pode criar concentra- 
dores de estresse que tambem podem causar tensao excessiva 
nas paredes alveolares e, em combinagao com o RACE, deter- 
minar uma lesao pulmonar progressiva. 34 35 



Figura 2 Patogenese da SDRA. 

Fonte: adaptada de Howell et al., 2009. 28 
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Figura 3 Sequencia de eventos para o desenvolvimento da SDRA a partir da lesao inicial. 

Fonte: adaptada de Nieman et al., 2015. 29 



Figura 4 Tetrade patologica da lesao pulmonar aguda tendo como apice a SDRA. 

Fonte: adaptada de Nieman et al., 2015. 29 
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Ocorrem como fenomenos centrais na SDRA a desregula- 
gao da inflamagao, a atividade e o acumulo inadequados de 
leucocitos e plaquetas, a ativagao descontrolada das vias de 
coagulagao e a alteragao da permeabilidade das barreiras epi- 
teliais e endoteliais do alveolo. 

Os estados patologicos na SDRA consistem em tres esta- 
gios que apresentam uma superposigao temporaria e/ou es- 
pacial (Figura 5). 

Principios da mecanica do sistema 
respiratorio 

A pressao elastica (Pelast) do sistema respiratorio possui dois 
componentes: a pressao necessaria para distender o pulmao e 
a requerida para distender a parede toracica. A elastancia (1/ 
complacencia) = pressao aplicada (Pelast dividida pelo VC for- 
necido) da parede toracica (E PT ) e do pulmao (E p ) funcionam 
mecanicamente em serie, e a sua somatoria e igual a elastan¬ 
cia do sistema respiratorio (E SR ) como urn todo. Na pratica, a 
pressao gerada pelo aparelho de VPM (P VPM ) e medida no cir- 
cuito do aparelho e e considerada a “pressao de condugao”, e a 
P VPM e habitualmente utilizada para avaliar a possibilidade de 
LPIVPM. A P vpM tern como referenda a pressao ambiente e, 
portanto, reflete o gradiente de pressao por meio do sistema 
respiratorio como urn todo (pelo pulmao e pela parede toraci¬ 
ca). A pressao transpulmonar (P Tp ) e a pressao pelo pulmao e 


a variavel que define o grau de distensao pulmonar e a possibi¬ 
lidade de LPIVPM. 

A elastancia (dureza) relativa do pulmao e da parede tora¬ 
cica define em que proporgao a pressao de via aerea e utiliza¬ 
da para distender a parede toracica e qual e a proporgao utili¬ 
zada para distender os pulmoes (Figura 6). 

Exemplificando, se a E pT e 2 vezes maior do que a pulmonar, 
entao 2/3 da pressao da via aerea sao utilizados para disten¬ 
der a parede toracica, e 1/3, para distender os pulmoes. 

A circulagao pulmonar esta envolvida em diferentes esta- 
gios da SDRA, de acordo com a progressao da smdrome cli- 
nica. 

A lesao da microvasculatura pulmonar ocasiona urn au- 
mento da permeabilidade vascular, determinando o edema 
pulmonar. 

Podem se desenvolver microtrombos intravasculares em 
virtude do desbalango entre as atividades pro-coagulante e fi- 
brinolitica. 

A diminuigao acentuada na capacidade residual funcional 
(CRF) pode aumentar a resistencia vascular pulmonar (RVP). 

A utilizagao de ventilagao com pressao positiva pode indu- 
zir volumes pulmonares elevados em algumas regioes, deter¬ 
minando a compressao dos vasos alveolares e, consequente- 
mente, aumentando a RVP, resultando em uma CRF regional 
maior, a qual tambem aumenta a RVP. 


Fase exsudativa Fase proliferativa 



Tempo apos a lesao (dias) 


Figura 5 Evolugao temporal da lesao pulmonar aguda. Na fase precoce, o alveolo esta preenchido com um fluido rico 
em proteina. Ao redor do 5 9 ao 7 - dia, existe a proliferagao das celulas epiteliais do tipo II, determinando reepitelizagao e 
restauragao da estrutura alveolar ou fibrose progressiva e falencia respiratoria hipoxica irreversivel 

Fonte: adaptada de Katzenstein et al., 1976. 21 
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A vasoconstrigao pulmonar hipoxica pode aumentar a RVP. 

Todos esses mecanismos podem contribuir com a alteragao 
da RVP que pode ocorrer dentro de 48 horas apos o inicio da 
SDRA, como demonstrado recentemente. 37 ’ 38 Todos esses me¬ 
canismos estao resumidos na Figura 7. 

Uma elevagao na RVP tern sido relacionada como urn pre- 
ditor prognostic ruim na SDRA. Na presenga de urn aumento 
agudo da pos-carga de VD, em razao do aumento da RVP, exis- 
te a tentativa de compensagao ventricular por aumento no vo¬ 
lume sistolico e diastolico final. Caso o aumento da pos-carga 


seja substancial, altera-se a fungao sistolica de VD com altera¬ 
gao da cinetica do septo interventricular resultando em dimi- 
nuigao do debito cardfaco e em cor pulmonale agudo com fa- 
lencia de VD e choque. 

Tratamento 

0 tratamento da SDRA inclui: tratamento da condigao de risco 
subjacente, tratamento da lesao pulmonar e tratamento de su- 
porte da crianga grave. 0 tratamento da maioria das doengas 
subjacentes e de suporte. Uma excegao e a sepse, cujo trata- 



Figura 6 Elastancia do sistema respiratorio e igual a soma de seus componentes. 

E sr : elastancia dos pulmoes (E p ) + elastancia da parece toracica (E PT ). A mesma E SR pode aumentar por um aumento da E p e diminuipao da E PT (A) ou por uma E p 
e E pt identicas (B). 

Fonte: adaptada de Gattinoni et al., 2004. 36 



Resistencia vascular 

pulmonar elevada —► Hipertensao pulmonar 


1 Microtombo g Hiperdistensao (aumento da 

2 Hipoxemia CRF regional) 

3 Hipercapnia 6 Perda de volume pulmonar 

4 Edema (diminuigao da CRF regional) 


Figura 7 Varios mecanismos que contribuem para um aumento na resistencia vascular pulmonar e na hipertensao 
pulmonar que pode ocorrer na presenga de SDRA moderada para grave. 

Fonte: adaptada de Guerin et al., 2016. 39 
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mento com antibioticos e do foco primario da infecgao, incluin- 
do a possibilidade de drenagem de abscessos, e fundamental. 
0 tratamento inicia-se a partir do momento do diagnostic ou 
preventivamente, quando existem fatores de risco. 

Ventilagao protetora pulmonar 
A utilizagao de ventilagao mecanica nao invasiva (VNI) tern 
demonstrado ser efetiva em relagao a melhora da sobrevida 
em certas formas de falencia respiratoria aguda, como nas 
agudizagoes da doenga pulmonar obstrutiva cronica (DPOC). 
Entretanto, nao esta bem estabelecido seu beneficio nos pa- 
cientes com falencia respiratoria aguda hipoxemica. Portanto, 
as evidences atuais nao suportam a aplicagao de rotina da 
VNI para as criangas com SDRA. Pode-se realizar uma tentati- 
va de utilizagao transitoria da VNI como tratamento de pri- 
meira linha, mas esse suporte so deve ser utilizado em centros 
com uma experiencia comprovada e que possuam protocolos 
de suporte ventilatorio nao invasivo. A ventilagao protetora 
pulmonar e o elemento mais importante no manejo dos pa- 
cientes com SDRA, apos o controle da causa subjacente. 

A maioria das pesquisas clinicas multicentricas utiliza a es¬ 
trategia de VPM com volume controlado (VVC), mas uma 
grande maioria dos centros de terapia intensiva utiliza a venti¬ 
lagao com pressao controlada (VPC), assim como ventilagao 
com relagao inversa ou ventilagao com volume controlado e 
pressao regulada. 40 ’ 41 Sabe-se hoje que pressoes de condugoes 
menores (DP) estao associadas com melhor evolugao na 
SDRA em adultos 42 e em pediatria. 20 E pouco provavel que 
existam diferengas relacionadas a evolugao nos pacientes 
quando ventilados em VVC ou VPC, sendo essencial que o in- 
tensivista pediatrico entenda que a estrategia de VPM com 
menor distensao envolve limitagoes de volume e pressao. Os 
modos limitados a volume tern urn risco de pressao de plato 
em excesso; os modos limitados a pressao tern o risco de volu¬ 
me corrente em excesso. A preocupagao deve ser maior com 


os parametros selecionados, visto que a nao utilizagao de vo¬ 
lumes correntes padroes ainda e muito elevada. 

Varios estudos clinicos tern demonstrado beneficio da utili¬ 
zagao de volumes correntes baixos, e a ARDS Network de- 
monstrou uma redugao absoluta no risco de obito de aproxi- 
madamente 9% nos pacientes que receberam volume corrente 
baixo (6 mL/kg para o peso corporeo predito) e uma pressao 
de plato < 30 cmH 2 0. 

Pacientes com SDRA recebendo volumes correntes tao bai- 
xos como 7 mL/kg de peso corporeo demonstram evidencia 
de hiperdistensao na curva pressao-volume. Quando os pul- 
moes estao proximos da parte de insuflagao maxima da curva, 
ela se torna achatada, sugerindo o fim do recrutamento pul¬ 
monar; e, a partir dai, surge a hiperdistensao alveolar (2 e pon- 
to de inflexao - superior) (Figura 8). 

A uma determinada pressao de insuflagao, o pulmao apre- 
senta maior volume na deflagao do que durante a insuflagao. 
Essa diferenga de volume e denominada “histerese” e e, em 
grande parte, dependente da atividade do surfactante, do grau 
de lesao pulmonar e do nivel de recrutabilidade. 

Dois objetivos sao almejados na estrategia de VPM: 

• evitar hiperdistensao das unidades pulmonares por limitagao 
no volume de insuflagao e limitagao na pressao aplicada nas 
vias aereas; 

• evitar a abertura e o colapso respectivos pela aplicagao de 
PEEP adequada (Figura 9). 

Os nfveis da fragao inspirada de oxigenio e da PEEP podem ser 
ajustados utilizando-se a escala PEEP/Fi0 2 com base nos va- 
lores da Pa0 2 ou da saturagao de pulso de 0 2 (Figura 10). 

Portanto, varios outros modos de ventilagao necessitam ser 
estudados, como utilizagao de PEEP mais elevada, manobras 
de recrutamento alveolar, utilizagao da posigao prona e venti¬ 
lagao com oscilagao de alta frequencia, pois nenhum tern de¬ 
monstrado uma redugao da mortalidade. 


Parametros derivados da curva pressao-volume 



Figura 8 Parametros derivados da curva pressao-volume do sistema respiratorio total. 
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Efeitos da PEEP 


PEEP = 0 cmH 2 0 PEEP = 10 cmH 2 0 PEEP = 20 cmH 2 0 



] Hiperinsuflagao Q Insuflagao normal Q Colapsado 


Figura 9 Efeitos da PEEP. Ela atua como uma contraforga a pressao superimposta sobre um nivel pulmonar determinado 
(indicado pelas setas); com uma PEEP de zero, a pressao superimposta e zero nas regioes ventrais e 20 cmH 2 0 nas 
regioes dorsais. Para contrabalangar os 20 cmH 2 0 de pressao superimposta (regioes pulmonares dependentes), e 
necessaria uma PEEP de 20 cmH 2 0. Contudo, enquanto se mantem abertas as regioes pulmonares dependentes, as 
regioes nao dependentes tornam-se hiperinsufladas. 
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Figura 10 ARDS Network - Escala PEEP/Fi0 2 . Se a oxigenagao cai abaixo dos objetivos, entao a combinagao PEEP/Fi0 2 
tern que ser desviada para a direita, e caso a oxigenagao esteja acima dos objetivos, a combinagao e selecionada para a 
esquerda. 


Posicionamento prono 

Uma terapeutica adjuvante e a utilizagao com o paciente em 
posigao prona, pois essa estrategia e segura para melhorar a 
oxigenagao em muitos pacientes com SDRA. Ela tambem di- 
minui a lesao pulmonar secundaria a utilizagao da VPM. Apre- 
senta como efeitos fisiologicos: gradiente gravitacional na 
pressao pleural; efeito na motilidade do diafragma; efeito da 
compressao do coragao; efeito nas propriedades mecanicas da 
parede toracica; efeito na perfusao pulmonar; e um efeito na 
drenagem das secregoes respiratorias. 

0 posicionamento do paciente adicionalmente a uma VPM 
criteriosa e cuidadosa determina uma melhor evolugao nos 
pacientes com SDRA grave. A posigao prona possui um atrati- 
vo clinico, pois nao necessita de nenhum equipamento espe¬ 
cial, apenas uma equipe bem coordenada da UTI pediatrica. A 
utilizagao da posigao prona deve ser considerada como um 
cuidado padrao em pacientes com SDRA grave (relagao Pa0 2 / 
Fi0 2 < 150 mmHg). Nao existem dados atuais que suportem a 
possibilidade da utilizagao da posigao prona em pacientes 
com hipoxemia leve a moderada. 

A utilizagao da posigao prona pode induzir uma melhora 
transitoria ou sustentada na oxigenagao ao redor de 20 a 30%. 
Essas alteragoes determinadas pela posigao prona podem di- 
minuir o valor da pressao de plato, assim como da pressao de 


condugao, com consequente diminuigao da resistencia vascu¬ 
lar pulmonar. 

Nao existem contraindicagoes absolutas para o uso da posi¬ 
gao prona, mas sugere-se que elas variam de acordo com a ex- 
periencia individual de cada UTI, conforme a Tabela 4. 

As complicagoes mais comuns quando se realiza a posigao 
prona sao as ulceras de pressao, por conta da compressao da 
pele, e o edema facial. 


Tabela 4 Contraindicagoes para a utilizagao da posigao 
prona 


Contraindicagoes absolutas 

Contraindicagoes relativas 

Grande queimado 

Pacientes com aumento da 
pressao intracraniana 

Feridas abertas na superficie 
ventral do corpo 

Pacientes com traqueostomia 

Instabilidade da coluna espinal 

Dialise continua 

Fraturas na regiao pelvica 

Choque com necessidade de 
uso de dosagens elevadas de 
medicagoes vasoativas 

Gravidez em adolescente 

Arritmias cardiacas 
ameagadoras da vida 
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Utilizagao de vasodilatadores 
A utilizagao de vasodilatadores por via inalatoria tem uma ra- 
cionalizagao fisiologica no manejo das criangas graves com 
SDRA. As interagoes cardiopulmonares fazem parte da pato- 
logia da SDRA, com a hipoxia induzindo vasoconstrigao e de- 
terminando hipertensao pulmonar. 43 ’ 44 Existe uma desregula- 
gao dos mediadores constritores e dilatadores, os quais 
contribuem para urn aumento na RVR 45 Nos casos graves de 
SDRA, esses efeitos podem determinar uma falencia do VD, 
urn preditor independente para o obito. 46 0 cor pulmonale agu- 
do pode se estabelecer pela impossibilidade de o VD ejetar 
sangue para a circulagao arterial pulmonar. 

Teoricamente, a vasodilatagao seletiva dos vasos pulmona- 
res aerados e perfundidos pode redistribuir o sangue das re- 
gioes com pouca ventilagao, diminuindo a fragao do shunt e, ao 
mesmo tempo, corrigindo a hipertensao pulmonar (Figura 11). 

As pesquisas clinicas atuais nao suportam a indicagao clini- 
ca de oxido nitrico inalatorio no manejo de rotina de pacientes 
com SDRA. 

Suporte extracorporeo 

A utilizagao de suporte por meio de OMEC VV e uma opgao de 
manejo potencial para pacientes com falencia respiratoria 
aguda grave, na qual a VPM e terapeuticas adjuntas, como a 
utilizagao de oxido nitrico inalatorio, nao conseguiram bom 
resultado para uma adequada troca gasosa (Tabela 5). 

A OMEC mantem urn “repouso dos pulmoes” pela redugao 
das demandas de ventilagao, permitindo que estrategias de 
protegao pulmonar sejam empregadas e minimizando tam- 
bem a lesao pulmonar induzida pela VPM. Essa e uma indica¬ 


gao apropriada para doenga pulmonar aguda reversivel, mas 
nao para aqueles pacientes com condigoes cronicas progressi- 
vas. Atualmente, a OMEC VV e a modalidade preferida para 
doengas respiratorias isoladas, pois fornece urn fluxo sangui- 


Tabela 5 Indicagoes e usos para a oxigenagao de 
membrana extracorporea 


Respiratorio 

Cardiaco 

Pneumonia 

Suporte apos cirurgia cardiaca 

Sindrome do desconforto 
respiratorio agudo 

Suporte apos transplante 
cardiaco 

Lesao pulmonar por trauma 

Suporte de longo prazo como 
ponte para transplante cardiaco 
ou insergao de um sistema de 
assistencia ventricular 

Acidente por submersao 

Choque cardiogenico nao 
isquemico (miocardite 
fulminante e miocardiopatia) 

Suporte apos transplante 
pulmonar 

Ressuscitagao extracorporea 
cardiopulmonar (parada 
cardiaca intra-hospitalar 
refrataria a outras medidas) 

Sindrome de aspiragao de 
meconio 

Infarto do miocardio 

Hernia diafragmatica 
congenita 

Embolia pulmonar maciga 

Hipertensao pulmonar 
persistente do recem-nascido 

Dose excessiva de 
medicamentos (p.ex., 
cardiodepressores) 


Miocardite 


Cardiomiopatia 


Doenga cardiaca congenita 



Figura 11 Oxido nitrico inalatorio: agoes seletiva e microsseletiva. 
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neo pulmonar oxigenado, mantem o fluxo pulsatil sistemico e 
evita os riscos da cateterizagao arterial (p.ex., embolia arterial 
sistemica). 

A ventilagao com relagao inversa, a ventilagao com libera- 
gao de pressao de vias aereas e a ventilagao com oscilagao de 
alta frequencia podem ser consideradas modos de resgate da- 
quelas criangas com hipoxemia refrataria ameagadora da vida. 
Entretanto, faltam pesquisas controladas e randomizadas de- 
monstrando a sua eficacia e, portanto, esses modos nao po¬ 
dem ser recomendados no manejo de primeira linha nos pa- 
cientes com SDRA. 

Lesao pulmonar induzida pela VPM 
A LPIVPM e urn fator contribuidor importante para a mortali- 
dade nos pacientes que apresentam SDRA. Os pulmoes com 
alguma agressao sao mais suscetiveis do que os pulmoes sa- 
dios para o desenvolvimento da LPIVPM. 0 inicio da LPIVPM 
desencadeia uma cascata que culmina na falencia de multi- 
plos orgaos e sistemas (FMOS) (Figura 12). 

A utilizagao de ventilagao protetora com VC baixos e limi- 
tando a PVPM nao e apenas protetora para o pulmao, mas 
com urn potencial de diminuir a incidencia de FMOS. 0 es- 
tresse mecanico excessivo pode ocasionar uma lesao da inte- 
gridade celular e do tecido pulmonar por meio de dois fatores 
primarios: hiperdistensao do pulmao (volutrauma) e recruta- 
mento e desrecrutamento repetitivos (atelectrauma). 

A partir do momento em que os pulmoes sofrem uma 
agressao inicial por pneumonia, sepse, choque nao cardioge- 
nico, trauma ou utilizagao de circulagao extracorporea, a VPM 
com a utilizagao de VC elevados ocasiona uma pressao alveo¬ 
lar e transpulmonar elevadas, podendo amplificar a resposta 
pulmonar e inflamatoria sistemica, ocasionando LPIVPM e a 
“SDRA iatrogenica” (Figura 13). 


Esse processo e conhecido como a teoria dos multiplos gol- 
pes da SDRA. Os pacientes inicialmente sem lesao pulmonar 
podem ter urn risco de desenvolver SDRA, podendo, portanto, 
se beneficiar da estrategia com a utilizagao de baixos VC quan- 
do se inicia a VPM. 

A estrategia de VPM moderna e focada na prevengao da 
LPIVPM, que resumidamente envolve: 

• protegao pulmonar: ventilagao com baixos volumes correntes 
e pressao de plato de via aerea, utilizando hipercapnia per- 
missiva quando necessario; 

• recrutamento pulmonar: a utilizagao adequada de PEEP para 
recrutar unidades alveolares colapsadas e evitar lesao adicio- 
nal aos pulmoes associada com urn volume alveolar elevado 
(volutrauma) e lesao de cisalhamento associada com abertura 
e fechamento recorrentes das unidades alveolares (atelec¬ 
trauma). Esse conceito geral e conhecido como open lung ap¬ 
proach para VPM. A aplicagao de valores elevados de PEEP 
por curtos periodos tern sido proposta como urn metodo para 
se obter urn recrutamento adicional (manobras de recruta¬ 
mento). A utilizagao rotineira das manobras de recrutamento 
nao tern suporte de acordo com as evidences clinicas. 

Outras terapeuticas farmacologicas na SDRA 

Varios farmacos tern sido utilizados em adultos - inibidor da 
via do fator tecidual, beta-2-agonistas (salbutamol), fator esti- 
mulador de colonia granulocito-macrofago, cetoconazol e al- 
mitrina -, podendo ter urn potencial interesse na SDRA neo¬ 
natal e pediatrica, mas nao existem dados disponiveis com a 
sua utilizagao ate o momento. 

A ventilagao espontanea na fase aguda precoce da SDRA 
pode melhorar a oxigenagao, mas ocasiona maior pressao 
transpulmonar e potencialidade para volumes pulmonares 
maiores no final da inspiragao, independentemente de niveis 


VPM 



Alteracao do fornecimento do oxigenio 
Bacteriemia 


\k 

FMOS 


Figura 12 Mecanismos envolvidos que contribuem para a falencia de multiplos orgaos e sistemas (FMOS) na aplicagao 
de VPM. 
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Agressao pulmonar direta 


Agressao pulmonar indireta 


Pneumonia 
Aspirapao 
Inalapao toxica 
Contusao pulmonar 
Vasculite pulmonar 



Sepse extrapulmonar 
Si'ndrome da resposta 
inflamatoria sistemica 
Trauma 
Pancreatite 
Transfusoes multiplas 
Grande queimado 
Circulapao extracorporea 


Agressao secundaria a ventilapao pulmonar mecanica 
"Lesao pulmonar induzida pela VPM'' 


Figura 13 Teoria dos multiplos golpes para a SDRA adquirida. Adicionalmente, ao estresse fisiologico e/ou bioqumnico a 
que os pulmoes dos pacientes graves estao expostos, a VPM isoladamente representa uma agressao adicional, caso nao 
se utilize a ventilagao protetora. 

Fonte: adaptada de Lellouche et al., 2013. 


aparentemente seguros da pressao de plato. A sedagao pro¬ 
funda e o bloqueio neuromuscular na SDRA precoce assegu- 
ram um controle rigoroso do VC e da pressao da via aerea. Um 
grande estudo clmico em adultos 48 demonstrou que a utiliza- 
gao de bloqueadores neuromusculares precocemente nas pri- 
meiras 48 horas da SDRA determina uma melhor sobrevida e 
um menor tempo de permanencia na VPM, comparativamen- 
te a utilizagao de placebo. Os possiveis mecanismos envolvi- 
dos na melhora da evolugao estao delineados na Figura 14. 

Entretanto, permanece a controversy se o bloqueador neu¬ 
romuscular e a paralisia devam ser uniformemente aplicados 
em todos os pacientes com SDRA. 

Resumindo, os cuidados nas criangas com SDRA permane- 
cem sendo apenas um suporte, mas a estrategia ventilatoria 
utilizando VC baixo (6 mL/kg de peso corporeo predito - cui- 
dado com criangas obesas pressao de plato < 30 cmH 2 0), 
DP < 15 cmH 2 0, atengao cuidadosa em relagao a condigao vo- 
lemica, aplicagao de protocolo padrao para prevenir a pneu¬ 
monia associada a VPM (p.ex., elevagao da cabeceira da cama 
a 30°) e intervengao com reabilitagao fisica precoce (iniciar te- 
rapeutica fisica e ocupacional apos admissao) associada ao su- 
porte nutricional (alimentagao trofica precoce com progressao 
do volume e necessidades conforme tolerancia) e metabolico 
podem melhorar a evolugao do paciente. 


Antes da indugao do bloqueio neuromuscular (A), a condu- 
gao respiratoria aumenta por conta de varios fatores, os quais 
podem determinar um VC aumentado e assincronia do pa- 
ciente-aparelho de VPM, a qual pode piorar varias formas de 
LPIVPM, que, com a alteragao do desempenho cardiaco e a 
consequente diminuigao do transporte de 0 2 para os orgaos, 
podem determinar um aumento da disfungao organica. Apos 
o bloqueio neuromuscular (B), com VC menor e melhora da 
sincronia do paciente-aparelho de VPM, permitindo uma me¬ 
lhor ventilagao protetora, ha menos LPIVPM e menor altera¬ 
gao do desempenho cardiaco. Os bloqueadores neuromuscu¬ 
lares podem ter efeitos anti-inflamatorios diretos. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer a nova definigao relacionada a SDRA. 

• Quantificar a hipoxemia para classificar a gravidade da 
sindrome. 

• Conhecer a diversidade da etiologia da SDRA. 

• Compreender a patogenese da doenga e seus varios 
mecanismos. 

• Rever principios basicos relacionados a mecanica 
respiratoria na sindrome. 

• Conhecer os principios e o tratamento atual em relagao 
ao suporte ventilatorio e a estrategias farmacologicas 
utilizadas na SDRA. 
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Figura 14 Possiveis mecanismos pelos quais os bloqueadores neuromusculares podem determinar uma melhora na 
sobrevida em pacientes com SDRA. 

Fonte: adaptada de Slutsky, 2010. 
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CAPITULO 7 


INSUFICIENCIA 
RESPIRATORIA 

Toshio Matsumoto 


Introdugao 

Insuficiencia respiratoria e uma das principals causas de ad- 
missao de criangas em unidades de terapia intensiva (UTI) e e 
a causa mais comum de parada cardiorrespiratoria em pedia- 
tria. 1 Segundo a Organizagao Mundial da Saude (OMS), a 
pneumonia mata mais criangas em todo o mundo do que qual- 
quer outra doenga, sendo responsavel por 19% das mortes em 
criangas menores de 5 anos. 2 E relatado que aproximadamen- 
te 2/3 dos casos de insuficiencia respiratoria ocorrem no l e 
ano de vida, e destes, metade no periodo neonatal. 3 

A incidencia relativamente alta no periodo neonatal pode 
ser atribuida a imaturidade estrutural e funcional do sistema 
respiratorio associada a predisposigoes anatomicas 14 que ge- 
ralmente melhoram com a idade. 

0 segmento cefalico do recem-nascido (RN) e relativamen¬ 
te grande, representando 1/4 de todo o seu corpo e ainda apre- 
senta urn occipicio mais proeminente, o que favorece urn es- 
treitamento das vias aereas superiores quando o RN estiver 
em posigao supina. A regiao mandibular e pequena, e a lingua, 
por ocupar urn espago menor, se torna volumosa, o que favore¬ 
ce a obstrugao da regiao faringea por essa relativa micrognatia 
e macroglossia. Isso justifica a incapacidade de a via oral ser 
utilizada efetivamente para respirar ate os 4 a 6 meses de ida¬ 
de, o que implica respiragao nasal mandatoria. A obstrugao 
das narinas (p.ex., atresia de coanas) nessa faixa etaria impli¬ 
ca grave ameaga a vida e merece atengao imediata. 

A epiglote e mais longa e rigida, inserindo em 45° com a 
base da lingua, e e mais alta, o que resulta em estreitamento 
da retrofaringe. As vias aereas sao de menor calibre e resultam 
em maior resistencia ao fluxo aereo. 

A caixa toracica e mais complacente, e o seu formato cilin- 
drico nao favorece o aumento de volume anteroposterior. As 
costelas fixam-se em urn esterno menos rigido, que oferece 
uma base mais instavel. Assim, durante urn esforgo inspirato- 
rio mais acentuado, a pressao intratoracica negativa criada 
pode mais deformar a caixa toracica (retragao) do que resultar 
em aumento do volume pulmonar. 0 diafragma posiciona-se 


mais horizontalmente, e sua contragao pode reduzir ainda 
mais o diametro anteroposterior da caixa toracica. A muscula- 
tura diafragmatica tern uma distribuigao de fibras que muda 
com o crescimento e sao mais sujeitas a fadiga na fase inicial 
da vida. 0 diafragma do RN tern cerca de 25% de fibras estria- 
das tipo I (vermelhas, contragao e relaxamento lentos, alta- 
mente oxidativas, nao fatigaveis) e predominio de fibras es- 
triadas tipo II (brancas, contragao rapida, fatigaveis). No RN 
prematuro, a proporgao de fibras tipo I e ainda menor, apenas 
10%. A proporgao de fibras tipo I aumenta com a idade e atin- 
ge 55% na fase adulta. As costelas sao mais complacentes e fi¬ 
xam-se em urn esterno mais mole (base instavel para as coste¬ 
las), podendo softer deformidades durante a respiragao 
(retragoes). 

A ventilagao colateral e inexistente ao nascimento e surge 
com o crescimento pulmonar, auxilia na distribuigao dos ga¬ 
ses e reduz a resistencia de vias aereas. 5 

Definigoes 

Existem varias definigoes de insuficiencia respiratoria na lite- 
ratura. Winter e Lowenstein (1969) definem a insuficiencia 
respiratoria como uma condigao em que a dificuldade de tro- 
cas gasosas nos pulmoes constitui imediata ameaga a vida. 6 
Levin (1976) a define como uma incapacidade do sistema res¬ 
piratorio em manter uma adequada oxigenagao e eliminagao 
de dioxido de carbono. Newth a define como uma incapacida¬ 
de do sistema respiratorio em satisfazer as demandas metabo- 
licas do organismo. 3 

A insuficiencia respiratoria e uma condigao clinica que 
deve ser prontamente reconhecida e tratada, pois representa 
grande ameaga a vida do paciente. 6 

A fungao do sistema respiratorio depende da integridade de 
urn eixo desde o centro respiratorio ate a unidade alveolocapi- 
lar. Esse eixo pode ser dividido como 7 elos de uma cadeia (Fi- 
gura 1) para cada principal componente. 4 

Inumeras sao as causas de insuficiencia respiratoria e estao 
relacionadas a qualquer disturbio em urn ou mais elos do sis- 
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Figura 1 A fungao do sistema respiratorio depende da 
integridade dos seus elos componentes. 

SNC: sistema nervoso central. 


tema respiratorio. Assim, a insuficiencia respiratoria nao e de- 
corrente de uma condigao restrita ao pulmao propriamente 
dito, mas tambem a qualquer doenga que afete um ou mais 
desses elos. 0 paciente com insuficiencia respiratoria pode ter 
o pulmao totalmente normal com a fungao de trocas gasosas 
preservada, como na presenga de depressao respiratoria por 
traumatismo craniano. 

Para melhor compreensao da insuficiencia respiratoria, e 
necessario conhecer algumas particularidades do sistema res¬ 
piratorio. 

Respiragao 

Respiragao e um processo biologico de troca de oxigenio e gas 
carbonico atraves de membranas permeaveis. 

Ela depende de uma complexa interagao dos sistemas car¬ 
diovascular e pulmonar, que mantem a estabilidade interna 
por meio de sistemas fisiologicos e coordenados por respostas 
de retroalimentagao. 7 E a hemostasia respiratoria. 

Na insuficiencia respiratoria, essa hemostasia esta compro- 
metida e pode ser por: 7 

• alteragao dos gases sanguineos arteriais; 

• aumento do trabalho dos sistemas cardiovascular e pulmonar 
para manter o balango homeostatico; 

• varias combinagoes entre os dois itens anteriores. 

Hipoxia tissular 

Hipoxia pode ser definida como uma tensao de oxigenio abai- 
xo do nivel necessario para suprir as demandas metabolicas. A 


hipoxia pode ser decorrente de varios tipos de situagoes pato- 
logicas: 

• hipoxia hipoxemica: decorrente de redugao da pressao parcial 
de oxigenio no sangue arterial. Por exemplo: pneumonia, sin- 
drome do desconforto respiratorio agudo (SDRA); 

• hipoxia anemica: a taxa de hemoglobina esta reduzida a um 
nivel critico tal que compromete o transporte de oxigenio 
para os tecidos. Por exemplo: anemia grave; 

• hipoxia circulatoria: a perfusao tissular nao satisfaz a deman- 
da metabolica em suprir o oxigenio necessario para o metabo- 
lismo celular. Por exemplo: choque; 

• hipoxia histotoxica: a celula nao consegue metabolizar o oxi¬ 
genio disponibilizado. Por exemplo: intoxicagao por cianeto. 

As trocas gasosas (eliminagao de gas carbonico e captagao de 
oxigenio) sao realizadas na unidade alveolocapilar pulmonar e 
dependem da relagao entre ventilagao alveolar e perfusao ca- 
pilar pulmonar. 78 A troca realiza-se por meio do gradiente 
pressorico dos gases; 9 o ar inspirado renova parte do gas alveo¬ 
lar, do qual resulta maior concentragao de 0 2 e menor de CO r 
0 sangue capilar venoso, em contato com o alveolo, tern os 
seus gases em equilibrio com o gas alveolar, promovendo um 
aumento da P0 2 e redugao da PC0 2 . Portanto, a composigao 
do gas alveolar e fundamental para manter a homeostasia res¬ 
piratoria. A composigao do gas alveolar durante a respiragao 
depende de varios fatores: 

• Fi0 2 ; 

• pressao barometrica; 

• pressao do vapor d’agua; 

• ventilagao total/R (quociente respiratorio); 

• fluxo sanguineo pulmonar; 

• pressao parcial de oxigenio e gas carbonico no sangue venoso 
misto. 

0 calculo teorico da concentragao de oxigenio no gas alveolar 
pode ser obtido pela seguinte equagao: 3 710 

PA0 2 = (PB - PH 2 0) x Fi0 2 - PaC0 2 /R 

Em que: 

• PA0 2 : pressao parcial de 0 2 alveolar; 

• PB (pressao barometrica): a pressao atmosferica implica a 
real pressao exercida para o gradiente alveolocapilar. Isso jus- 
tifica o desconforto respiratorio sofrido em altas altitudes; 

• PH 2 0 (pressao de vapor d’agua): o ar, quando passa pelas vias 
aereas, sofre o acrescimo de vapor d’agua, o que reduz a pres¬ 
sao barometrica alveolar. A pressao de vapor d’agua com 
100% de saturagao a 37°C e de 47 mmHg; 

• Fi0 2 (fragao inspirada de 0 2 ): quanto maior a fragao inspirada, 
maior sera o gradiente pressorico de 0 2 entre o alveolo e o capilar; 

• PaC0 2 (pressao parcial de C0 2 ): a pressao parcial de C0 2 de¬ 
pende do equilibrio entre o quanto de C0 2 do metabolismo 
corporeo e acrescido no alveolo pela perfusao do capilar pul¬ 
monar e o quanto e eliminado pela ventilagao; 

• R (quociente respiratorio): razao de troca entre a produgao de 
gas carbonico e o consumo de oxigenio. 
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Essa equagao fornece apenas o calculo teorico da concentra- 
gao de 0 2 e C0 2 do alveolo. A eficacia da troca entre o alveolo e 
o capilar pulmonar depende do numero de alveolos ventilados 
e da perfusao sofrida por esses alveolos. 9 

Disso dependera a concentragao dos gases no sangue arte¬ 
rial. A distribuigao da ventilagao e da perfusao em um pulmao 
normal pode ser explicada no modelo de tres zonas descrita 
por West. 711 Os fluxos sanguineos arterial e venoso dependem 
da forga gravitacional e aumentam progressivamente em dire- 
gao a base. A pressao alveolar, por outro lado, permanece rela- 
tivamente constante. Cria-se um diferencial pressorico distin- 
to ao longo do eixo pulmonar. 

No apice (a regiao mais alta, independentemente da posi- 
gao, ereta, prona, supina ou lateral) ou zona I, acima do nivel 
cardiaco, a pressao alveolar tende a sobrepujar a pressao arte¬ 
rial pulmonar. No nivel do coragao (zona II), a pressao e mais 
bem favorecida e melhora a perfusao pulmonar. Na regiao ba¬ 
sal ou zona III, a pressao venosa e maior que a pressao alveolar 
e a perfusao depende do gradiente pressorico arteriovenoso. 

Entrega de oxigenio (D0 2 ) 

0 oxigenio oferecido aos tecidos depende de o oxigenio captado 
no alveolo ser entregue ate a celula. A entrega envolve a quanti- 
dade de oxigenio no sangue arterial e do debito cardiaco (DC): 

D0 2 = conteudo arterial de oxigenio x debito cardiaco 

sendo: 

• conteudo arterial de oxigenio (Ca0 2 ) = oxi-hemoglobina (Hb x 
saturagao x 1,34) + 0 2 dissolvido (Pa0 2 x 0,0031); 

• DC: volume sistolico x frequencia cardiaca. 

0 conteudo de oxigenio e dado em volume% e depende do 
oxigenio ligado a hemoglobina e do oxigenio dissolvido. 0 oxi¬ 
genio ligado a hemoglobina, por sua vez, depende da taxa de 
hemoglobina, da saturagao da hemoglobina e da quantidade 
de oxigenio que cada grama de hemoglobina pode conter. 0 
oxigenio dissolvido equivale em volume% a Pa0 2 multiplicado 
pelo fator de dissolubilidade 0,0031. A maior quantidade de 
oxigenio no sangue esta ligada a hemoglobina. 

Mecanismos de prejuizo das trocas gasosas 

Em toda insuhciencia respiratoria, existe um ou mais meca¬ 
nismos de prejuizo das trocas gasosas envolvidos. 

Esses mecanismos, utilizando a unidade alveolocapilar 
como local da troca gasosa, podem ser divididos didaticamen- 
te em: 

• disturbio de difusao; 

• hipoventilagao; 

• espago morto; 

• shunt; 

• desajuste ventilagao / perfusao. 

Disturbio de difusao 

0 disturbio na difusao dos gases entre o alveolo e o capilar 
pode ocorrer quando essa interface oferece dihculdade na pas- 


sagem dos gases, em geral por processos pulmonares que le- 
vam ao aumento na distancia alveolocapilar (espessamento). 
No entanto, esses espessamentos tambem comprometem a 
complacencia pulmonar, podendo resultar em insuhciencia 
respiratoria antes mesmo do comprometimento da difusao. 
Os disturbios de difusao sao pouco citados atualmente como 
mecanismo primario de insuhciencia respiratoria. 

Hipoventilagao 

A hipoventilagao resulta de um volume minuto (volume cor- 
rente x frequencia respiratoria) insuhciente para suprir a de- 
manda metabolica, resultando em hipoxemia e hipercapnia. A 
troca gasosa nessa situagao nao esta prejudicada, mas, sim, a 
renovagao do gas alveolar pela ventilagao minuto. Essa condi- 
gao e provocada por mecanismos extrapulmonares, como nos 
casos de depressao respiratoria por drogas e traumatismos. 
Nos casos em que nao e possivel recuperar o esforgo respirato- 
rio do paciente, e necessario o auxilio da ventilagao pulmonar 
mecanica, mesmo com a fungao de troca gasosa preservada. 
Como nao existe primariamente um prejuizo na troca gasosa 
alveoloarterial, a diferenga alveoloarterial de oxigenio (D(A-a) 
0 2 ) nessa condigao e normal. 10 

Espago morto 

A respiragao e realizada por um sistema em fundo cego, isto e, 
o ar deve entrar e sair pela mesma via. Quando se inspira, par¬ 
te do volume de ar que entra nos pulmoes nao participa das 
trocas gasosas. E o chamado espago morto. Habitualmente, 
20 a 30% do volume corrente inspirado e espago morto. 8 Exis¬ 
te o espago morto anatomico, que se refere a toda a via respira¬ 
toria que nao participa das trocas gasosas, e o espago morto h- 
siologico, que constitui toda a via aerea que esta recebendo a 
ventilagao, mas nao realiza troca gasosa. Em condigoes nor- 
mais, os dois espagos sao equivalentes. Em condigoes patolo- 
gicas, a ventilagao alveolar pode nao ser acompanhada de per¬ 
fusao, o que resulta em uma ventilagao desperdigada e maior 
trabalho respiratorio. A ventilagao desperdigada pode ser esti- 
mada pela relagao de volume de espago morto (VD - dead vo¬ 
lume ) sobre o volume corrente (VT - tidal volume ) ou relagao 
VD/VT. 0 valor da relagao e calculado com base na equagao de 
Bohr: 3 

PaCCL - PACO/ 

VD/VT =---- 

PaC0 2 

* a PAC0 2 pode ser substituida pela PEC0 2 (PC0 2 expirada), 
presumindo-se que ambas sao iguais. 

Shunt 

E a situagao oposta ao espago morto: existe perfusao, mas nao 
existe ventilagao. A relagao ventilagao/perfusao e zero. 0 san¬ 
gue passa por essa area sem softer nenhuma troca gasosa e 
volta para o coragao como se nao tivesse passado pelo pulmao 
(shunt). 0 valor da porcentagem de shunt em um pulmao nor¬ 
mal e < 5%. 8 Uma area atelectasiada que recebe perfusao e um 
exemplo de shunt , cuja presenga nao necessariamente signih- 
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ca hipoxemia, uma vez que existe uma vasoconstrigao reflexa 
que desvia o fluxo dessas unidades colabadas para areas mais 
bem ventiladas. 8 Contudo, caso haja prejuizo nesse mecanis- 
mo compensators, a troca gasosa e comprometida e pode re- 
sultar em hipoxemia. 

A D(A-a)0 2 e uma medida de avaliagao do prejuizo das tro- 
cas gasosas. 

0 calculo e resultante da diferenga entre o valor da PA0 2 
(equagao do ar alveolar) e da Pa0 2 . Se o paciente for submeti- 
do a uma Fi0 2 de 100% por 20 minutos, 8 todas as unidades al- 
veolares ventiladas estarao sob a mesma P0 2 . Nessa condigao, 
o valor da D(A-a)0 2 reflete o shunt fisiologico do pulmao. A di¬ 
ferenga normal em uma Fi0 2 de 100% e < 50 mmHg e, em ar 
ambiente, < 30 mmHg. 8 Uma diferenga maior indica a presen- 
ga de algum prejuizo no mecanismo de troca gasosa. 

Outra medida de avaliagao das trocas gasosas e a relagao 
Pa0 2 /Fi0 2 , que indiretamente indica a eficiencia da troca ga¬ 
sosa pulmonar. E utilizada na diferenciagao entre a lesao pul- 
monar aguda (LPA) e a SDRA: 12 ’ 13 

• LPA: Pa0 2 /Fi0 2 <300 mmHg; 

• SDRA: Pa0 2 /Fi0 2 < 200 mmHg. 

Em 2012, foram definidos outros valores de Pa0 2 /Fi0 2 para 
classificar tres categorias de SDRA: 

• leve: Pa0 2 /Fi0 2 < 300 mmHg; 

• moderada: Pa0 2 /Fi0 2 <200 mmHg; 

• grave: Pa0 2 /Fi0 2 <100 mmHg. 14 

Desajuste ventilagao/perfusao 
E o mecanismo mais comum presente nas insuficiencias res- 
piratorias. A relagao entre a ventilagao alveolar e a perfusao e 
insuficiente para manter uma troca gasosa adequada. Existe 
urn predominio da perfusao em relagao a ventilagao. Nos pro- 
cessos pulmonares, como na pneumonia e na SDRA, existe 
uma distribuigao heterogenea de lesoes, com areas mal venti¬ 
ladas, mal perfundidas, hiperinsufladas e atelectasiadas, re- 
sultando em uma grande variagao da relagao ventilagao/per- 
fusao. Se a perfusao pulmonar for razoavelmente mantida, 
havera o predominio de areas com desequilibrio ventilagao/ 
perfusao. 

Quadro clinico 

A insuficiencia respiratoria apresenta uma grande variedade 
de manifestagoes clinicas, o que pode dificultar ou retardar o 
seu diagnostic. Pode se apresentar de forma abrupta, evo- 
luindo rapidamente para falencia respiratoria, ou insidiosa- 
mente, com deterioragao gradativa da fungao respiratoria. 3 O 
pulmao possui uma reserva consideravel para manter sua fun¬ 
gao de troca gasosa. Isso significa que a disfungao respiratoria 
surge quando existe importante comprometimento na troca 
gasosa ou na mecanica pulmonar. 8 Normalmente, menos que 
5% do consumo total de oxigenio e utilizado para o trabalho 
respiratorio, 8 mas pode chegar a 50% em uma insuficiencia 
respiratoria grave. 

No exame fisico, a dispneia e urn marcador da insuficiencia 
respiratoria. No entanto, nunca deve ser valorizada isolada- 


mente, pois pode implicar interpretagoes erroneas do quadro 
clinico. Urn paciente com intoxicagao aguda por psicotropico 
pode estar extremamente agitado e dispneico sem significar 
que esta com insuficiencia respiratoria. Por outro lado, urn pa¬ 
ciente pode estar com uma respiragao superficial, sem disp¬ 
neia e estar hipoventilando. Assim como a dispneia, a taquip- 
neia e sempre urn sinal de alerta na crianga. No exame clinico 
da crianga, alem dos sinais respiratorios obvios (tiragens, re- 
tragoes, batimento de asa de nariz, uso de musculatura aces- 
soria), deve ser observada a presenga de outros sinais clinicos, 
principalmente relacionados a hipoxemia, como taquicardia, 
palidez cutanea, sudorese fria, agitagao, confusao mental e 
nao reconhecimento dos pais. 

A hipercapnia pode ser suspeitada quando o paciente se 
torna torporoso. A cianose e urn sinal muitas vezes tardio, 
nem sempre presente, e depende da quantidade de hemoglo- 
bina dessaturada (criangas anemicas podem nao apresentar 
cianose). A cianose pode estar presente em outras condigoes 
alem da insuficiencia respiratoria, como ocorre quando existe 
uma extragao exagerada de oxigenio da hemoglobina nas si- 
tuagoes de ma perfusao (choque) ou no frio. Cardiopatia con¬ 
genita, metemoglobinemia, hematocrito elevado e frio sao ou¬ 
tros diagnostics diferenciais. 

A respiragao normalmente e silenciosa. O ruido presente 
no desconforto esta relacionado a dificuldade da passagem do 
ar pelas vias aereas. O fluxo do gas existe apenas se houver urn 
gradiente pressorico nas vias aereas, e o fluxo resultante pode 
ser calculado pela aplicagao da lei de Poiseuille: 

APjrr 4 

Fluxo =--- 

8 In 

Sendo: 

• AP: diferenga de pressao; 

• 1: comprimento; 

• n: viscosidade. 

A lei de Poiseuille estabelece que, em urn sistema tubular, o 
fluxo depende diretamente do gradiente pressorico e do dia- 
metro (quarta potencia do raio), e inversamente do compri¬ 
mento e da viscosidade. Dessa equagao, pode-se deduzir o 
valor da resistencia: resistencia = pressao/fluxo, entao: resis- 
tencia = 8ln/jtr 4 . 

Nos processos obstrutivos baixos (p.ex., crise asmatica, 
bronquiolite), existe redugao do calibre das vias aereas, o que 
implica aumento significativo da resistencia (inversamente 
proporcional a quarta potencia do raio). A pressao necessaria 
para deslocar o volume dentro do pulmao e aumentada, e o 
fluxo resultante nas vias aereas inferiores pode se tornar tur- 
bulento, gerando ruidos caracteristicos (sibilancia). Nos pro¬ 
cessos obstrutivos altos, como laringite e laringomalacia, a 
passagem de urn fluxo mais rapido nas vias aereas estreitadas 
gera uma zona de baixa pressao (efeito Venturi) e pode colabar 
estruturas mais complacentes 1 (efeito Bernouli), gerando rui¬ 
dos caracterizados por retragoes, estridores e cornagem, difi- 
cultando ainda mais o trabalho respiratorio. 
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A analise gasometrica do sangue arterial e de auxilio na 
abordagem da insuficiencia respiratoria, mas merece algumas 
consideragoes. A gasometria mostra apenas um momento, e 
nao uma tendencia. Os valores de pH, Pa0 2 e PaC0 2 estao su- 
jeitos a mudangas bruscas dependentes da ventilagao alveolar, 
do metabolismo basal, da perfusao tissular e do debito cardia- 
co, entre outros fatores. A Pa0 2 e a PaC0 2 podem ser mantidas 
dentro dos valores normais a custa de maior trabalho respira¬ 
torio. Assim, a interpretagao dos dados gasometricos nunca 
deve ser realizada isoladamente, sem os dados clinicos do pa- 
ciente. A insuficiencia respiratoria pode ser classificada em ti- 
pos I, II e III, 15 de acordo com a analise dos gases sangumeos 
arteriais. 1617 A tipo I e caracterizada por hipoxemia com PC0 2 
normal ou baixa e resulta de trocas gasosas inadequadas por 
comprometimento da relagao ventilagao/perfusao (insuficien¬ 
cia pulmonar-insuficiencia respiratoria hipoxemica ou aguda) 
como ocorre, por exemplo, na pneumonia e na SDRA. Por ou- 
tro lado, a tipo II apresenta hipoxemia associada a hipercapnia. 
Traduz uma situagao de ventilagao alveolar inadequada (insu¬ 
ficiencia ventilatoria-insuficiencia respiratoria hipercapnica ou 
cronica) para as demandas metabolicas do organismo e ocorre 
principalmente quando e imposta uma carga ao sistema respi¬ 
ratorio que nao pode ser vencida pelo trabalho da bomba respi¬ 
ratoria (p.ex., doenga neuromuscular, intoxicagao barbiturica). 
No entanto, esses dois padroes podem estar presentes no mes- 
mo paciente durante a progressao da doenga, ou tipo III. 

Pulso paradoxal 

0 aumento da resistencia das vias aereas dificulta e retarda a 
inspiragao e principalmente a expiragao. A melhor expressao 
para o fato e dada pelo conceito de constante de tempo (CT), 
que correlaciona a carga resistiva (resistencia) com a carga 
elastica (complacencia) do sistema respiratorio. 11 A respiragao 
se da em fundo cego, ou seja, o ar entra e sai pela mesma via. 
Desse modo, o ar deve obrigatoriamente entrar e sair em tem¬ 
pos diferentes (inspiragao/expiragao). 0 tempo necessario 
para que o volume ou a pressao seja transmitido do inicio da 
via aerea ate o alveolo (inspiragao), ou vice-versa, (expiragao) 
tern dependencia direta da constante de tempo. 0 calculo da 
CT resulta da multiplicagao da complacencia pela resistencia: 

volume pressao 

pressao volume / tempo 

0 conceito foi baseado na analogia do sistema respiratorio 
com um circuito eletrico constituido por um capacitor e uma 
resistencia. Nesse circuito, o capacitor recebe uma carga ele- 
trica e deve descarregar essa carga pela resistencia. Por meio 
de calculos matematicos, uma constante de tempo e definida 
como o tempo decorrido para que 63% da carga seja descarre- 
gada por esse circuito. Com duas constantes de tempo, mais 
63% da carga restante (37%) e descarregada (totalizando cerca 
de 86%). Com tres, somam-se outros 63% da carga restante 
(14%), e assim por diante. Uma analogia pode ser realizada 
com o sistema respiratorio. A carga eletrica pode ser substitui- 
da pelo volume ou pela pressao recebida pelo pulmao. Na ins¬ 


piragao, o volume (ou pressao) recebido pelo pulmao deve 
veneer a resistencia das vias aereas e a complacencia pulmo- 
nar. 0 tempo decorrido para que ocorra esse equilfbrio (trans- 
mitir todo volume ou toda a pressao) fica, portanto, na direta 
relagao com a CT. Na expiragao, o volume (ou pressao) recebi¬ 
do pelo pulmao tambem deve veneer a resistencia das vias ae¬ 
reas movido pelo esvaziamento alveolar. A rapidez com que 
esse esvaziamento ocorre depende da CT. Quando o tempo ex- 
piratorio nao e suficiente para esvaziar o volume corrente ins- 
piratorio, o ar e gradualmente represado no pulmao (hiperin- 
suflagao dinamica). No inicio, esse represamento pode ser ate 
benefico, pois favorece o esvaziamento pulmonar. 

Isso ocorre se a insuflagao reduzir a complacencia e, conse- 
quentemente, aumentar a elastancia (elastancia = 1/compla- 
cencia). 

0 aumento da elastancia promoveria um esvaziamento 
mais rapido. No entanto, esse mecanismo e limitado e e inefi- 
caz com o aumento gradual do volume pulmonar. 0 acumulo 
gradual de volumes nao expirados cria uma pressao positiva 
mantida no final da expiragao, tambem conhecida como auto- 
-Peep ou Peep inadvertida. Essa pressao positiva aumenta 
substancialmente o trabalho respiratorio, uma vez que a mus- 
culatura respiratoria e obrigada a gerar uma pressao inspirato- 
ria negativa maior que esse valor para criar um gradiente pres- 
sorico suficiente para a inspiragao. 

A frequencia respiratoria depende do ciclo inspiragao-expi- 
ragao e, nessa condigao, tanto o tempo inspiratorio como o ex- 
piratorio fleam comprometidos. Entao, para que o tempo ins¬ 
piratorio seja rapido o suficiente para deslocar um determinado 
volume para o pulmao, a pressao intratoracica deve se tornar 
negativa de modo muito acentuado, o que pode ser clinica- 
mente observado pela presenga de pulso paradoxal. 0 pulso 
paradoxal e uma exacerbagao de um fenomeno fisiologico que 
e a queda da pressao arterial sistolica durante a inspiragao. 

0 maior retorno venoso promove um rapido enchimento 
das camaras cardfacas direitas. 0 ventriculo direito com esse 
maior volume tern o septo interventricular deslocado para a 
esquerda, comprometendo o enchimento ventricular esquer- 
do. 0 menor enchimento, por sua vez, promove um menor de¬ 
bito cardiaco. 

Alem disso, a grande pressao intratoracica negativa tende a 
comprimir a safda dos vasos extratoracicos. 0 resultado e uma 
redugao acentuada da pressao arterial na fase inspiratoria. 0 
pulso paradoxal pode ser suspeitado pela palpagao de um pul¬ 
so radial irregular ou pela linha de base da oximetria de pulso 
que fica oscilando com a respiragao. 18 A medida do pulso para¬ 
doxal e realizada pela ausculta do pulso com o uso de um es- 
figmomanometro. 

Os valores normais sao abaixo de 5 mmHg, e um valor aci- 
ma de 10 mmHg 19 e considerado como pulso paradoxal, o que 
implica grave processo obstrutivo. 

Tratamento 

0 tratamento da insuficiencia respiratoria visa a garantir ini- 
cialmente a oxigenagao e a ventilagao minimas necessarias 
para a manutengao da homeostase do paciente. 
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0 tratamento envolve os itens apresentados a seguir. 

ABC - Garantir vias aereas e avaliar perfusao 
de orgaos vitais 

Na abordagem inicial de qualquer paciente com insuficiencia 
respiratoria, e necessario avaliar o conhecido ABC (vias ae- 
reas/respiragao/circulagao) do suporte basico de vida (SBV). 
Deve ser garantida a permeabilidade de vias aereas, promover 
a melhor respiragao do paciente e garantir a perfusao de or¬ 
gaos vitais. 

Lembrar que a crianga em insuficiencia respiratoria pode 
apresentar-se desidratada por aumento das perdas (perspira- 
gao, febre) e menor aceitagao ou pouca oferta hidrica. A repo- 
sigao volemica e essencial para o restabelecimento da perfu¬ 
sao adequada aos orgaos. 

Oxigenoterapia (cateter nasal/mascara/ 
entubagao traqueal) 

0 oxigenio e considerado vital no tratamento da insuficiencia 
respiratoria 20 e sempre deve ser fornecida uma suplementagao 
de oxigenio para o paciente. Existem diversos dispositivos 
para o fornecimento de oxigenio. 

Inicialmente, ele pode ser fornecido por meio de nebuliza- 
gao, mascara ou cateter nasal. 20 Em pacientes colaborativos, o 
uso de ventilagao nao invasiva tern tido sua aplicagao e pode 
evitar a necessidade de entubagao e ventilagao mecanica. Nas 
condigoes em que o paciente nao consegue manter uma ade¬ 
quada ventilagao e/ou oxigenagao, pode ser necessaria a utili- 
zagao de ventilagao pulmonar mecanica. A ventilagao mecani¬ 
ca tern sido urn recurso valioso nos pacientes com insuficiencia 
respiratoria, e a estrategia ventilatoria utilizada 21 tern sido ob- 
jeto de muitos estudos. Como a ventilagao mecanica nao esta 
isenta de riscos e complicagoes, muitos desses estudos visam 
a melhor estrategia para proteger o pulmao (estrategia prote- 
tora), principalmente na SDRA. 22 ' 24 Infelizmente, os dados em 
pediatria ainda sao escassos. 

Monitoragao cardiorrespiratoria 
0 paciente com insuficiencia respiratoria deve ser monitorado 
continuamente, pois o seu estado pode deteriorar a qualquer 
momento. A monitoragao pode antecipar os procedimentos 
necessarios ao paciente. 

Uma monitoragao minima e realizada com auxilio da oxi- 
metria de pulso e da monitoragao da frequencia cardiaca. Ou- 
tros dados complementares podem ser uteis, como a utiliza- 
gao de capnografia 8 e ecocardiografia com Doppler. 

Avaliagao clinica e laboratorial da gravidade 
da insuficiencia respiratoria 
A avaliagao clinica e fundamental no tratamento, pois aponta 
para a gravidade da insuficiencia respiratoria. 

Devem ser avaliados o grau de desconforto e o trabalho res- 
piratorio, a cor e a perfusao sanguinea periferica, o estado de 
consciencia e a frequencia cardiaca. A gasometria arterial e o 
exame radiografico sao sempre auxiliares, mas sempre inter- 
pretados a luz dos dados clinicos. 


Conforto termico 

Deve-se manter o paciente em ambiente que oferega conforto 
termico. Nos casos menos graves, se possivel, manter o pa¬ 
ciente com algum familiar. 

Investigar e tratar a causa basica 

Embora, muitas vezes, seja a primeira preocupagao do atendi- 

mento, este nunca deve ser realizado negligenciando-se os 

itens anteriores. A investigagao diagnostica inicial envolve 

anamnese e exame fisico minuciosos, exames radiograficos e 

laboratoriais. 

Sinais de alerta 

No primeiro atendimento de uma crianga, alguns dos sinais de 
alerta sao apresentados na Tabela 1. 

Como pode ser visto, a insuficiencia respiratoria esta direta 
ou indiretamente envolvida em muitos desses sinais. 

A insuficiencia respiratoria continua sendo urn desafio para 
o pediatra. Identificar a insuficiencia respiratoria envolve co- 
nhecimento e perspicacia. 0 reconhecimento precoce dessa 
condigao clinica pode ser a diferenga entre a sobrevida ou a 
morte do paciente. 

Tabela 1 Sinais de alerta no atendimento de uma crianga 

Frequencia respiratoria > 60 respiragoes/min 

Frequencia cardiaca 
< 5 anos: < 80 ou > 180 bpm 
> 5 anos: < 60 ou > 160 bpm 

Aumento do trabalho respiratorio 

Cianose ou queda da saturagao de oxigenio 

Alteragao do nivel de consciencia 

Convulsoes 

Febre com petequias 

Traumatismos 

Queimaduras > 10% da superficie corporea 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer os sinais clinicos de um paciente em 
insuficiencia respiratoria aguda e titular sua gravidade. 

• Iniciar a conduta adequada para estabilizar o paciente. 

• Identificar, apos estabilizar, a causa da insuficiencia 
respiratoria, se possivel. 

• Iniciar a conduta especffica de acordo com a suspeita 
clinica. 

• Avaliar qual o destino a ser dado ao paciente apos as 
intervengoes. 
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Introdugao 

Os ultimos 20 anos marcaram muitos avangos no manejo dos 
pacientes com cardiopatia congenita. Atualmente, sao raras as 
doengas sem possibilidade de corregao cirurgica. Os cuidados 
intensivos pediatricos e neonatais mndaram o cenario de cirur- 
gias cardiacas para corregoes precoces e definitivas, na maioria 
dos casos, com baixa mortalidade (2% entre os grandes cen- 
tros) e aumento da sobrevida ate a idade adulta (mais de 75% 
dos casos). 1 Contudo, a morbidade desses pacientes em curto e 
medio prazos ainda e elevada, secundaria a multiplas disfun- 
goes organicas que ocorrem no periodo pos-operatorio. 

0 manejo dos pacientes com alteragoes secundarias a mo- 
dificagoes hemodinamicas, resposta inflamatoria, diminuigao 
do debito cardiaco e outras disfungoes organicas envolve am- 
plo conhecimento das alteragoes anatomicas e funcionais, de- 
correntes das malformagoes cardiacas. Alem disso, e necessa- 
rio o entendimento das alteragoes secundarias ao contato do 
sangue com a superficie sintetica dos equipamentos da circu- 
lagao extracorporea (CEC), com consequentes cascata infla¬ 
matoria, alteragoes endoteliais e vasoespasmo, com estados 
de baixo fluxo em microcirculagao cerebral, cardiaca, renal e 
de outros orgaos. 

Fisiopatologia 

A cirurgia cardiaca com CEC causa impacto importante e ne- 
gativo sobre todo o organismo, desencadeando sindrome da 
resposta inflamatoria sistemica (SIRS) e sindrome de extrava- 
samento capilar. 0 grau de hipotermia, o tempo de CEC e o 
tempo de clampeamento aortico causam efeitos maleficos di- 
retamente proporcionais ao organismo. 

A resposta ao estresse e mediada por catecolaminas, corti¬ 
sol, hormonio do crescimento, prostaglandinas, leucotrienos, 
citocinas, insulina, glicose, endorfinas e outros, podendo causar 
dano miocardico, hipertensao pulmonar (HP) e sistemica, lesao 
endotelial e hiper-reatividade vascular-pulmonar. A reagao in¬ 
flamatoria sistemica e a lesao endotelial levam a vasoconstrigao, 
isto e, impedem a liberagao de tromboxano e endotelina, e di- 


minuem a liberagao de substancias vasodilatadoras (oxido ni- 
trico e prostaciclinas). A perfusao nao pulsatil causa edema e di- 
ficuldade de circulagao sanguinea nos capilares. 2 

Frequentemente, os pacientes chegam a unidade de tera- 
pia intensiva (UTI) em hipotermia e cursam com hipertermia 
nas primeiras 24 a 48 horas. Concomitantemente a SIRS ocor¬ 
rem instabilidade hemodinamica e disfungao miocardica, 
com pico de efeito em 8 a 12 horas de pos-operatorio, compro- 
vado por pico de elevagao de lactato serico, proteina C-reativa 
e troponina. Em pacientes com reagao exacerbada, podem-se 
observar, tambem, sangramento excessivo, disfungao renal e 
sindrome de extravasamento liquido capilar. 3 

Monitoragao 

A monitoragao continua em pos-operatorio de cirurgia cardia¬ 
ca envolve medida continua da pressao arterial, por meio de 
cateter em arteria radial, tibial posterior ou, eventualmente, 
femoral ou axilar; da pressao venosa central (PVC), por meio 
de cateter em jugular, subclavia ou femoral; da pressao atrial 
esquerda (PAE), por cateter em atrio esquerdo, via transtora- 
cica; e da pressao de arteria pulmonar (PAP), tambem por ca¬ 
teter via transtoracica, todos inseridos durante o transopera- 
torio. 4 Eventualmente, utiliza-se cateter de Swan-Ganz para 
monitoragao do debito cardiaco, embora os estudos nao mos- 
trem diferengas significativas no tempo de internagao, nas 
complicagoes e na mortalidade hospitalar 5 (Tabela 1). 


Tabela 1 Variaveis hemodinamicas em pos-operatorio 
imediato 


Pressao arterial media 

60 a 90 mmHg 

Pressao de atrio direito 

5 a 15 mmHg 

Pressao de atrio esquerdo 

1 a 2 mmHg > PAD 

Pressao arterial pulmonar 

10 a 25 mmHg 

media 


Saturagao venosa central 

65 a 75% saturagao arterial 
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Recentemente, tem sido utilizados monitores de satura¬ 
gao venosa central continua para manejo instantaneo do 
debito cardiaco e da resposta as terapias instituidas. 6 Essas 
monitoragoes sao realizadas nas primeiras 24 a 48 horas e 
enquanto o paciente permanecer instavel. Os cateteres ar- 
teriais sao mantidos com infusao continua de heparina na 
proporgao de 1 U/mL e devem ser sempre retirados antes 
da remogao do dreno de mediastino. Em neonatos, podem 
ser utilizadas solugoes menos concentradas em heparina 
(0,5 U/mL). 7 

0 eletrocardiogarama (ECG) e registrado de rotina no pos- 
-operatorio imediato, no 1° dia pos-operatorio e sempre que fo- 
rem observadas alteragoes no monitor cardiaco de ECG conti- 
nuo. Drenos toracicos sao mantidos por, no minimo, 24 horas, 
e enquanto a drenagem for significativa. Deve-se dar atengao 
ao aspecto da drenagem e ao possivel aparecimento de turbi- 
dez, que pode sugerir presenga de quilotorax, quiloperitonio 
ou quilopericardio. 

0 debito urinario e monitorado continuamente, bem como 
a saturagao de oxigenio por oximetria de pulso, respeitando a 
saturagao esperada para a fisiologia de cada caso. Acesso aos 
gases arteriais, hemoglobina, contagem de plaquetas, coagu- 
lagao, lactato, perfil eletrolitico e creatinina sao realizados dia- 
riamente e a cada 4 a 6 horas, nas primeiras 24 horas, depen- 
dendo da cirurgia e da instabilidade hemodinamica do 
paciente. Nos pacientes em que nao se tem acesso a cateter 
com monitoragao de saturagao venosa central continua, reali- 
za-se dosagem da saturagao venosa central periodicamente 
para manejo de debito cardiaco. 8 9 

A radiografia de torax e realizada na rotina de pos-operato- 
rio imediato, no 1° pos-operatorio e apos a retirada dos drenos 
de torax e/ou mediastino. A ecocardiografia e usada sempre 
que o paciente permanecer instavel por mais de 24 horas e, 
eventualmente, o estudo hemodinamico pode ser necessario 
para elucidar possiveis lesoes residuais que justifiquem a evo- 
lugao desfavoravel do paciente. Recomenda-se realizar radio¬ 
grafia de torax ou ecocardiografia apos a retirada dos fios de 
marca-passo, ao redor do 5° dia pos-operatorio ou mais tarde, 
nos pacientes instaveis hemodinamicamente ou que apresen- 
taram alguma arritmia cardiaca com necessidade de uso de 
marca-passo transitorio. 

Eventual derrame pericardico consequente a retirada dos 
fios pode ser precocemente diagnosticado com essa medida. A 
ecocardiografia deve sempre ser realizada antes da alta hospi- 
talar, para adequados diagnostic e avaliagao do resultado ci- 
rurgico e de eventuais lesoes residuais. 

Alteragoes na pressao atrial direita (PAD) 
e pressao venosa central 

• Elevagao: diminuigao da complacencia de ventriculo direito 
(VD) (sobrecarga de volume, hipertrofia, disfungao sistolica 
ou diastolica ventricular), doenga da valvula tricuspide, shunt 
ventriculo esquerdo - atrio direito (VE-AD), HP, sobrecarga 
de volume intravascular, taquiarritmia, tamponamento car¬ 
diaco, artefato; 

• redugao: hipovolemia, pre-carga inadequada, artefato. 


Alteragoes na pressao atrial esquerda 

• Elevagao: disfungao ventricular esquerda, hipertrofia de VE, 
sobrecarga de volume sistemico, doenga de valvula mitral, 
shunt esquerdo-direito (E-D) significativo, hipoplasia de VE, 
taquiarritmia, tamponamento cardiaco, artefato; 

• redugao: hipovolemia, pre-carga inadequada, artefato. 

Alteragoes na pressao da arteria pulmonar 

• Elevagao: obstrugao anatomica da circulagao da arteria pul¬ 
monar (AP) (estenose ou embolia pulmonar), HP primaria ou 
secundaria, HP persistente do recem-nascido, obstrugao me- 
canica da via aerea (atelectasia, pneumotorax, derrame pleu¬ 
ral, hiper-reatividade bronquica), artefato; 

• redugao: volume intravascular baixo, baixo debito cardiaco, 
artefato. 

Manejo clinico 

Liquidos e fluidos 

0 balango dos liquidos no pos-operatorio de cirurgia cardiaca 
esta associado a numerosas consideragoes que envolvem o 
tipo de solugao isotonica, a ultrafiltragao na sala de cirurgia, a 
manutengao de urn hematocrito adequado e o uso de diureti¬ 
cs. Possivelmente, o uso de novas drogas, como o fenoldo- 
pam e a nestritida, influencie ainda mais o manejo dos flui¬ 
dos. 10 ’ 11 Os liquidos, por si so, podem ser deleterios se o excesso 
de agua extravascular resultar em edema intersticial e disfun¬ 
gao de orgaos-alvo, como coragao, pulmao e cerebro. 1011 

A avaliagao da crianga em pos-operatorio de cirurgia car¬ 
diaca comega com a revisao dos achados operatorios, incluin- 
do detalhes do reparo e CEC, particularmente os tempos de 
CEC e de clampeamento (isquemia miocardica), considera¬ 
goes sobre protegao miocardica, recuperagao da contratilida- 
de miocardica e valores das pressoes arterial e venosa sistemi- 
ca, achados ao ecocardiograma transesofagico transoperatorio 
e necessidade de drogas vasoativas. Essas informagoes guiam 
as terapias e os exames subsequentes, que devem focalizar o 
exame clinico do debito cardiaco, alem do exame cardiovascu¬ 
lar completo, que compreende uma serie de exames de rotina 
ja citados, com enfase especial no valor de hematocrito, sodio 
serico, bicarbonato e lactato, que guiam a respeito do estado 
intravascular do paciente. 1012 

A monitoragao da PVC tambem traz informagoes impor- 
tantes. A mais usada e a pressao da veia cava inferior ou supe¬ 
rior, sendo uma estimativa da PAD que, frequentemente, esta 
em torno de 6 a 8 mmHg. A PAE tambem pode variar segundo 
a volemia do paciente, sendo que seus valores baixos podem 
indicar hipovolemia. Os valores pressoricos do atrio esquerdo 
geralmente sao 1 a 2 mmHg acima do direito. 10 

Os fatores que influenciam o debito cardiaco, como pre- 
-carga, pos-carga, contratilidade, frequencia cardiaca e ritmo, 
devem ser acessados e manejados. A terapia com expansao 
volumetrica (aumento de pre-carga) e comumente necessaria, 
seguida de uso apropriado de inotropicos e diminuigao da 
pos-carga. 10 

A resposta ventricular as mudangas da pressao atrial deve 
ser avaliada, sendo verificada observando-se a pressao arterial 
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sistemica, a frequencia cardiaca, a cor da pele, a temperatura 
das extremidades, o pulso periferico, o debito urinario, o equi- 
librio acidobasico, o lactato serico e a saturagao venosa cen¬ 
tral. 10 Alguns pacientes podem necessitar de pressoes de en- 
chimento elevadas, sendo 12 a 15 mmHg pos-operatorio de 
tetralogia de Fallot com ventriculotomia, pos-operatorio de 
Rastelli com colocagao de conduto VD-AP, anastomose cavo- 
-pulmonar (Glenn, Fontan e variantes), shunt sistemico-pul- 
monar e cirurgias complicadas por HP. 10 

0 tipo de solugao que deve ser utilizada causa extenso de¬ 
bate na literatura, sendo que as evidences existentes privile- 
giam o uso de cristaloides. 12 ’ 13 0 cloreto de sodio a 0,9% e a so¬ 
lugao mais usada, seguida da solugao de Ringer lactato e de 
coloides artificiais, deixando a albumina humana a 5% para si- 
tuagoes de excegao e apos o uso das solugoes cristaloides, em 
razao do elevado custo, do risco de reagoes relacionadas a 
transfusao, da pouca disponibilidade e de outras morbidades 
associadas. 

Estudo recente demonstrou que uma solugao coloide hi- 
pertonica de starch 6% NaCl 7,5% demonstrou ser superior em 
melhorar o debito cardiaco de criangas em pos-operatorio de 
comunicagao interatrial e interventricular, de modo mais efe- 
tivo e mais prolongado que a solugao isotonica. 13 As solugoes 
comumente usadas em pos-operatorio sao: 

• cloreto de sodio a 0,9%; 

• Ringer lactato; 

• gelatinas; 

• albumina humana; 

• hemoderivados: 

- plasma: 10 a 20 mL /kg; 

- concentrado de hemacias: 10 a 20 mL /kg; 

- crioprecipitado: 1UI/4 a 5 kg; 

- concentrado de plaquetas: 1 UI/4 a 5 kg. 

A presenga de sangramento aumentado no pos-operatorio 
imediato e as alteragoes nos testes de coagulagao definem a 
necessidade do uso dos hemoderivados. Deve-se lembrar que 
o uso de sangue total e desaconselhado, pois, alem de nao 
apresentar vantagens, correlaciona-se a maior tempo de UTI e 
aumento dos liquidos no pos-operatorio. 14 

Em fungao da resposta inflamatoria a CEC e do aumento 
total da agua corporal, o manejo de liquidos no pos-operatorio 
imediato e essencial. 0 aumento da permeabilidade capilar e o 
acumulo de liquido intersticial podem continuar por 24 a 48 
horas apos a cirurgia. 17 E possivel identihcar, ainda no periodo 
pre-operatorio, os pacientes com risco potencial de desenvol- 
ver edema pela analise do nivel de citocinas circulantes e mo- 
leculas de adesao. 15 

Queda no debito cardiaco durante o periodo imediato pos- 
-operatorio e aumento na secregao do hormonio antidiuretico 
podem contribuir para diminuigao do clearance de agua e po¬ 
tencial disfungao pre-renal, que pode evoluir para insuficien- 
cia renal se o baixo debito persistir. 

Algumas estrategias durante a CEC podem contribuir para 
limitar o acumulo de liquido intersticial, como diminuigao da 
resposta inflamatoria com uso de esteroides e ultrafiltragao 


modificada e otimizagao do circuito do prime , do hematocrito 
e da pressao oncotica. 15 No pos-operatorio, restrigao hidrica e 
reposigao volemica guiada estao indicadas para manutengao 
das pressoes de enchimento atriais e de sua resposta hemodi- 
namica. A manutengao hidrica padrao em pacientes apos CEC 
no pos-operatorio imediato, no primeiro pos-operatorio e pos¬ 
terior corresponde a 50% da manutengao para o peso, consi- 
derando toda a infusao continua do paciente. Ja a manuten¬ 
gao hidrica padrao em pacientes sem CEC no pos-operatorio 
imediato, no primeiro pos-operatorio e posterior corresponde 
a 80% da manutengao para o peso, se o paciente estiver em 
ventilagao mecanica (VM), e 100% da manutengao, se nao es¬ 
tiver. 

Quando houver sobrecarga volumetrica, deve-se indicar 
metodo dialitico (hemodialise ou dialise peritoneal). Em nos- 
so meio, a dialise peritoneal tern sido usada com mais fre¬ 
quencia em razao de sua maior facilidade tecnica, sua boa to- 
lerancia em pacientes instaveis hemodinamicamente e seu 
menor custo. Frequentemente, naqueles pacientes em que o 
tempo de CEC foi prolongado, quando a ventriculotomia foi 
extensa e se percebe grave disfungao ventricular direita, inse- 
re-se profilaticamente o cateter abdominal ainda na sala cirur- 
gica, ao final do reparo cardiaco. Esse cateter serve para des- 
compressao abdominal no pos-operatorio imediato, 
evitando-se sindrome compartimental. 16 

Drogas vasoativas 

0 uso de agentes inotropicos e a redugao da pos-carga no pos- 
-operatorio podem prevenir ou tratar o baixo debito cardiaco 
apos CEC. 

Catecolaminas 

As aminas simpaticomimeticas endogenas mais utilizadas 
sao: adrenalina, noradrenalina e dopamina. As aminas sinteti- 
cas sao dobutamina e isoproterenol. 

Adrenalina 

Liberada na medula suprarrenal, tern potente agao direta alfa 
e beta-agonista. Em doses baixas, estimula predominante- 
mente os receptores beta, com aumento da frequencia cardia- 
ca, contratibilidade e redugao da resistencia vascular sistemi- 
ca, causada pela vasodilatagao do leito vascular do musculo 
esqueletico e esplancnico. Em doses altas, estimula os alfa-re- 
ceptores, causando aumento da resistencia vascular sistemica 
e pressao arterial com elevagao concomitante do consumo de 
oxigenio pelo miocardio. E indicada no tratamento de disfun¬ 
gao ventricular, sindrome do baixo debito cardiaco e hipoten- 
sao sistemica, particularmente quando a dopamina e insufi- 
ciente. Deve ser evitada em pacientes com alto risco de 
arritmia. 17 

Noradrenalina 

E urn precursor da adrenalina que age primariamente nos re¬ 
ceptores alfa-adrenergicos. Determina aumento significativo 
da resistencia vascular sistemica e pulmonar, aumento da 
pressao arterial sanguinea, consumo de oxigenio pelo miocar- 
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dio e pequena alteragao na contratibilidade ou no debito car¬ 
diaco. Raramente e utilizada como agente inotropico nos ca- 
sos de baixo debito cardiaco no pos-operatorio cardiaco. 

Dopamina 

E um precursor da noradrenalina e tern agao alfa e beta-adre- 
nergica, bem como nos receptores dopaminergicos. Doses bai- 
xas (1 a 3 mcg/kg/min) estimulam somente os receptores do¬ 
paminergicos, o que resulta em aumento do fluxo sanguineo 
renal, mesenterico e coronariano, sem aumentar o consumo 
de oxigenio pelo miocardio ou no debito cardiaco. Doses in- 
termediarias (5 a 8 mcg/kg/min) estimulam a ativagao dos 
receptores beta-adrenergicos, aumentando a contratibilidade, 
a frequencia cardiaca e a liberagao de noradrenalina. Em doses 
altas (> 20 mcg/kg/min), predominam os efeitos alfa-adre- 
nergicos, como vasoconstrigao, aumento da resistencia vascu¬ 
lar pulmonar e sistemica, frequencia cardiaca e pressao san- 
guinea. Em virtude das variagoes na taxa de maturagao dos 
receptores adrenergicos, os efeitos alfa da dopamina podem 
ser precedidos pelos efeitos beta no neonato, somado ao cora- 
gao imaturo com reduzido estoque cardiaco de noradrenalina. 

A dopamina e a catecolamina mais usada para tratar hipo- 
tensao sistemica e baixo debito cardiaco em neonatos. 18 

Dobutamina 

0 efeito primario da dobutamina e aumentar a contratibilida¬ 
de miocardica por estimulagao beta-1 com adicional vasodila¬ 
tagao mediada por beta-2 e efeito alfa-agonista. Trata-se de 
um agente seletivo beta-adrenergico para aumentar a contra¬ 
tibilidade miocardica, o debito cardiaco e a pressao sanguinea 
na presenga de falencia miocardica. 

Apos CEC em criangas, tern efeito cronotropico mais pro- 
nunciado com um aumento significativo na frequencia cardia¬ 
ca. 19 E particularmente indicada em pacientes com depressao 
da fungao miocardica e altas pressoes de enchimento ventri¬ 
cular esquerdo sem hipotensao (p.ex., miocardiopatias dilata- 
das). 

Isoproterenol 

E um beta-1 e beta-2-agonista sem efeito alfa. Tern efeito ino¬ 
tropico e cronotropico positivo, causando vasodilatagao pul¬ 
monar e periferica e broncodilatagao. Pode ser usado nos pa¬ 
cientes com bradicardia sinusal e bloqueio atrioventricular. 
Nos pacientes apos transplante cardiaco, pode ser usado para 
manter a frequencia cardiaca e reduzir a pos-carga. 20 

Inibidores da fosfodiesterase 
A fosfodiesterase e uma enzima responsavel pela quebra do 
AMPc. Os inibidores da fosfodiesterase elevam o AMPc intra- 
celular, aumentando a disponibilidade do calcio intracelular 
para a contragao miocardica e o relaxamento da musculatura 
lisa vascular. Sua vantagem sobre as catecolaminas reside na 
agao independente dos receptores beta. A inibigao da fosfo¬ 
diesterase leva a aumento da pressao sistolica ventricular es- 
querda, aumento do relaxamento diastolico miocardico e re- 
dugao da pressao diastolica final, alem de induzir a 


vasodilatagao venosa e arterial periferica e reduzir o consumo 
de oxigenio miocardico. 

A milrinona tern sido muito usada no pos-operatorio de ci- 
rurgia cardiaca. Seu efeito positivo na contratilidade miocardi¬ 
ca parece ter sido bem complementado por suas propriedades 
vasodilatadoras, determinando aumento no debito cardiaco 
sem elevagao no consumo de oxigenio pelo miocardio. Em 
neonatos com debito cardiaco baixo e HP apos cirurgia cardia¬ 
ca, reduz as pressoes de enchimento, arterial sistemica e pul¬ 
monar, alem de melhorar o debito cardiaco. Em um estudo 
multicentrico duplo-cego, controlado por placebo em lacten- 
tes e criangas apos cirurgia cardiaca, a milrinona foi capaz de 
reduzir significativamente a sindrome de baixo debito cardia¬ 
co quando comparada ao placebo. 21 

Levosimendam 

E um inodilatador que combina efeitos inotropico e vasodila- 
tador pulmonar, com recente utilizagao em adultos e criangas 
no tratamento da sindrome de baixo debito cardiaco apos ci¬ 
rurgia cardiaca ou isquemia miocardica. 22 Parece exercer seus 
efeitos tanto em descompensagao cardiaca aguda (pos-cirur- 
gia) quanto em pacientes com insuficiencia cardiaca cronica. 
Sua utilizagao em pediatria ainda carece de maiores estudos 
multicentricos. 23 

Vasodilatadores 

Os vasodilatadores sistemicos podem ser utilizados sozinhos 
ou em combinagao com outros agentes cardiovasculares, a 
fim de melhorar o debito cardiaco. Em geral, sao uteis como 
terapeutica para disfungao miocardica secundaria a cardio- 
miopatia dilatada, insuficiencia coronariana ou cirurgia car¬ 
diaca, hipertensao pulmonar ou sistemica e regurgitagao val¬ 
var levando a sobrecarga de volume. 

Nitroglicerina 

E um efetivo vasodilatador sistemico e pulmonar. No endote- 
lio vascular, e convertido em oxido nitrico. A nitroglicerina en- 
dovenosa reduz o consumo de oxigenio miocardico por dimi- 
nuir a pre e a pos-carga e causar dilatagao da vasculatura 
coronariana. E usada de rotina no pos-operatorio de cirurgias 
com manipulagao de coronarias (TGV). 24 

Nitroprussiato de sodio 

E um estimulante da liberagao do GMPc, cujo aumento age 
como um doador de oxido nitrico. Causa redugao da pre e da 
pos-carga por dilatagao de ambos os leitos vasculares arteriais 
e venosos. E mais potente que a nitroglicerina e, em geral, usa¬ 
do em combinagao com outros agentes inotropicos. Na sin- 
drome do baixo debito cardiaco apos cirurgia cardiaca, sua uti¬ 
lizagao esta indicada acompanhada de inotropicos. 25 

Inibidores da enzima conversora 
da angiotensina 

0 captopril e o enalapril reduzem a resistencia vascular siste¬ 
mica e a pressao arterial sistemica sem interferir na frequen¬ 
cia cardiaca. Efetivos redutores da pos-carga melhoram o de- 
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bito cardiaco por reduzirem a resistencia vascular sistemica e 
aumentarem o volume de ejegao ventricular esquerdo. Os 
efeitos adversos relativamente comuns sao hipotensao e in- 
suficiencia renal. 

Nesiritida 

E a forma recombinante humana do peptidio natriuretico B, 
hormonio liberado pelos miocitos ventriculares submetidos a 
distensao volumetrica. Nao possui efeito inotropico ou crono- 
tropico, mas causa uma serie de efeitos na vasculatura muscu¬ 
lar lisa (vasodilatagao) e no rim (natriurese e diurese). E indi- 
cado para o tratamento de insuficiencia cardiaca congestiva 
descompensada em pacientes com ortopneia 26 . 

Digoxina 

Aumenta o calcio intracelular, melhorando a contragao miocar- 
dica. Sua utilizagao no pos-operatorio restringe-se a retirada 
de inotropicos endovenosos ou ao tratamento de arritmias. 17 

Hormonio tireoidiano 

Nao existe consenso na literatura sobre o beneficio da suple- 
mentagao de hormonio tireoidiano na prevengao de morbi- 
mortalidade de pacientes submetidos a cirurgia cardiaca. 27 
Urn estudo recente em neonatos, entretanto, sugere efeitos fa- 
voraveis em termos de balango hidrico no pos-operatorio, mas 
sem beneficio sobre o debito cardiaco. 28 

Na Tabela 2, estao listadas as doses das drogas utilizadas. 
Em pacientes que permanecem em sindrome de baixo de¬ 
bito cardiaco grave, a despeito da adequada infusao de liqui- 
dos e drogas inotropicas, deve-se considerar a abertura do es- 
terno de urgencia, a beira do leito, como medida salvadora. 

Complicagoes do pos-operatorio 

Ha diversas complicagoes no pos-operatorio de cirurgia car¬ 
diaca, com as mais variaveis formas de apresentagao e intensi- 
dade, devendo ser lembradas e listadas para uma intervengao 
precoce. 

Tabela 2 Dose de administragao das drogas 


Droga 

Dose 

Adrenalina 

0,01 a 1 mcg/kg/min 

Noradrenalina 

0,01 a 1 mcg/kg/min 

Dopamina 

5 a 15 mcg/kg/min 

Dobutamina 

5 a 15 mcg/kg/min 

Isoproterenol 

0,05 a 0,5 mcg/kg/min 

Milrinona 

Ataque: 50 mcg/kg 

Manutengao: 0,35 a 0,75 meg/ 
kg/m in 

Nitroglicerina 

0,5 a 10 mcg/kg/min 

Nitroprussiato 

0,5 a 5 mcg/kg/min 

Nesiritida 

Ataque: 2 mcg/kg/min 

Manutengao: 0,005 a 0,01 
mcg/kg/min 

Levosimendam 

0,1 a 0,2 mcg/kg/min 


Complicagao cirurgica mecanica 
A instabilidade hemodinamica deve ser prontamente avaliada, 
podendo ser decorrente da disfungao miocardica, hipovole- 
mia ou perda do tonus vascular. Quando a disfungao miocardi¬ 
ca parece ser a causa principal, deve-se descartar alguma com- 
plicagao mecanica cirurgica, como espasmo ou oclusao da 
arteria coronariana, tamponamento cardiaco, disfungao val¬ 
var (regurgitagao ou estenose) nos casos de plastia/proteses 
valvulares, pneumotorax, hemotorax, mau posicionamento 
do tubo endotraqueal e suporte inotropico inadequado. 29 

Arritmias 

0 trauma cardiaco produzido durante a cirurgia predispoe a ar¬ 
ritmias atriais e ventriculares, de modo que, durante a cirurgia, 
sao instalados fios de marca-passo intracardiaco que servem 
para realizar o diagnostic e o tratamento da arritmia. Na fibri- 
lagao atrial, na taquicardia supraventricular e ventricular e na 
taquicardia ectopica juncional ocorre perda da sincronia atrio¬ 
ventricular, com redugao de 15 a 25% do debito cardiaco. Esse 
quadro pode ser restabelecido com cardioversao eletrica/qui- 
mica ou com instalagao de aparelho de marca-passo externo. 30 

As bradicardias e os bloqueios ocorrem pela lesao direta do 
feixe nervoso e pela manipulagao cirurgica, podendo ser tran- 
sitorias ou definitivas. 0 uso de marca-passo externo conecta- 
do aos fios de marca-passo instalados durante a cirurgia asse- 
gura urn ritmo cardiaco regular e adequado. 29 

Sangramento 

0 sangramento aumentado no pos-operatorio esta associado 
ao aumento de morbimortalidade no pos-operatorio. Os pa¬ 
cientes com maior risco de sangramento aumentado no pos- 
-operatorio sao os recem-nascidos e os portadores de cardio- 
patia congenita cianotica. Cuidados na prevengao no 
pre-operatorio e pronto tratamento do sangramento sao cru- 
ciais para o sucesso da cirurgia cardiaca. Nao ha consenso do 
ponto de vista de prevengao pre-operatoria, mas o uso profila- 
tico de aprotinina pre-cirurgia parece atenuar a ativagao he- 
mostatica e reduzir o sangramento. 31 

0 sangramento excessivo produz instabilidade hemodina¬ 
mica e inadequada oferta de oxigenio. Transfusoes de concen- 
trado de hemacias, concentrado de plaquetas, plasma fresco e 
crioprecipitado devem ser usadas para corrigir esses distur- 
bios. 0 uso de terapias fibrinoliticas, como acido tranexamico 
e acido epsilon-aminocaproico, podem melhorar a hemosta¬ 
sia, sendo que o acido tranexamico parece ser superior no pos- 
-operatorio. 32 ’ 33 

Conforme postulado por Kirklin, o sangramento ate 5 mL/ 
kg/h nas primeiras 6 horas de pos-operatorio e considerado 
normal. Entre 5 e 10 mL/kg/h de sangramento nesse periodo, 
devem-se corrigir os disturbios de coagulagao. Acima de 10 
mL/kg/h deve-se suspeitar fortemente de sangramento de 
causa cirurgica, com indicagao de reintervengao. 34 

Hipertensao pulmonar 

A HP e uma complicagao bastante frequente no pos-operatorio 
cardiaco. Ocorre mais frequentemente em cirurgias no periodo 
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neonatal e naqueles que apresentam hiperfluxo pulmonar no 
pre-operatorio. Na pratica clinica, considera-se tratamento 
para HP quando a PAP se eleva a 2/3 da pressao sistolica siste- 
mica. Niveis acima de 50% ja sao considerados elevados, mas, 
normalmente, nao trazem maiores repercussoes (saturagao 
arterial de oxigenio e debito cardiaco mantidos). 35 

No manejo da HP, a ventilagao deve ser otimizada, man- 
tendo o pH no limite superior (usar pressoes medias de via ae- 
rea baixas), com PaC0 2 baixo (30 a 35) e boa oxigenagao. Se 
necessario, alcalinizam-se os pacientes com infusao continua 
de bicarbonato de sodio. Os pacientes devem ser mantidos 
bem sedados, de preferencia por fentanil, como analgesico, 
por causa do seu efeito adicional simpaticolitico, 35 e midazo¬ 
lam em infusao continua. Frequentemente, esses pacientes 
necessitam ser paralisados. 3536 

0 uso de inodilatadores, como a milrinona, parece estar 
associado a melhor suplencia de oxigenio ao miocardio e a va- 
sodilatagao pulmonar. 3536 Quando existe necessidade de tera- 
pia adicional, o oxido nitrico e a proxima droga, sendo admi- 
nistrado por via inalatoria, na menor dose eficaz (5 a 10 ppm). 
Recomenda-se observar a resposta ao oxido nitrico, iniciando 
com 20 a 30 ppm, e o aumento de 10 a 20% na saturagao de 
oxigenio e/ou a queda de 10 a 20% no valor da PAP. Nos ca- 
sos em que nao se observa resposta ao gas em ate 2 horas, in¬ 
dicate sua suspensao por causa do elevado custo e da deple- 
gao das reservas endogenas, com risco de rebote apos sua 
suspensao. 37 

Nos pacientes em que todas essas medidas foram tomadas 
e ainda ocorrem crises de HP ou quando a PAP permanece sis¬ 
temica ou suprassistemica, pode-se utilizar sildenafil (0,5 a 1 
mg/kg/dose, via sonda, ate a cada 4 horas). 38 Trata-se de urn 
inibidor da fosfodiesterase V, cujo uso inicial em HP foi no tra¬ 
tamento do rebote na retirada de oxido nitrico. 38 

Lesao inadvertida de estruturas subjacentes 
A lesao no nervo laringeo, com paralisia de corda vocal, ocorre 
em ate 4% dos pacientes no pos-operatorio de ligadura do ca¬ 
nal arterial (PCA), principalmente nos neonatos menores. Li¬ 
gadura inadvertida de aorta, AP esquerda e bronquio esquer- 
do podem ocorrer, devendo-se sempre realizar pesquisa de 
pulsos distais e radiografia de torax no pos-operatorio de liga¬ 
dura de PCA. A paralisia diafragmatica pode ocorrer por lesao 
direta, estiramento ou hipotermia, geralmente tendo reversao 
completa. A ecografia elucida qualquer duvida diagnostica. 2 

Hipertensao arterial sistemica 
A hipertensao arterial sistemica (HAS) no pos-operatorio de 
coarctagao de aorta pode ocorrer por dor, liberagao de cateco- 
laminas locais, ruptura na resposta de barorreceptores e de- 
sarranjo no eixo renina-angiotensina. 0 risco da HAS nao ade- 
quadamente tratada e o sangramento no pos-operatorio, tanto 
da anastomose quanto das arterias intercostais. 0 tratamento 
e feito com nitroprussiato de sodio (0,5 a 4 mcg/kg/min) ou 
hidralazina (menos usada). 

Os pacientes que apresentam muita taquicardia podem se 
beneficiar de betabloqueadores. A HAS mantida no pos-ope¬ 


ratorio tardio (menos frequente na corregao no periodo neo¬ 
natal) pode ser tratada com inibidores da enzima conversora 
da angiotensina (captopril ou enalapril). 39 

Alteragoes respiratorias (ventilagao/perfusao) 

0 sistema respiratorio tern intima relagao com as alteragoes 
cardiovasculares. 0 paciente deve ser manejado no pos-opera¬ 
torio imediato, visando a extubagao precoce (primeiras 6 ho¬ 
ras pos-operatorias), sempre que estiver hemodinamicamen- 
te estavel e sem sangramento significativo, acordando com 
nivel adequado de analgesia e sem alteragoes significativas em 
parenquima pulmonar. 2 

A cianose pode ser uma complicagao importante no pos- 
-operatorio, devendo ser investigada e tratada. Deve-se realizar 
diagnostic diferencial de cianose, por dessaturagao de causa 
pulmonar (pneumotorax, derrame pleural, edema pulmonar, 
pneumonia e infecgao), dessaturagao de causa sistemica (ane¬ 
mia, estados de consumo de oxigenio, debito cardiaco sistemi- 
co reduzido) ou redugao do fluxo sanguineo-pulmonar (trom- 
bose, elevada resistencia vascular pulmonar, hipertensao 
venosa pulmonar, distorgao das arterias pulmonares, anasto¬ 
mose sistemico-pulmonar pequena ou restritiva). 

Quilotorax/quiloperitonio/quilopericardio 
0 quilotorax e uma complicagao frequente no pos-operatorio 
cardiaco, podendo ocorrer por lesao direta do duto toracico ou 
por aumento de pressao toracica dificultando o retorno veno- 
so adequado. A manifestagao clinica e de derrame pleural ou 
peritoneal aumentado, dificultando o equilibrio desses pa¬ 
cientes. Geralmente, surge no 5° dia pos-operatorio, quando a 
alimentagao ja foi instituida (exceto nos casos de lesao direta 
do duto). A conduta inicial pode ser realizada com dietas po- 
bres em triglicerideos de cadeia longa (TCL), seguida de nutri- 
gao parental total acompanhada de nada por via oral (NPO) e 
cirurgia para ligadura do duto toracico, nos casos em que nao 
houve resposta ao tratamento conservador. 40 Alguns pacien¬ 
tes podem se beneficiar do uso de octreotide, embora nao haja 
consenso no seu uso. Deve-se sempre descartar a coexistencia 
de trombose venosa de cava. 41 

Insuficiencia renal 

A insuficiencia renal aguda ocorre em cerca de 30% dos pa¬ 
cientes submetidos a cirurgia cardiaca, podendo estar associa- 
da a maior mortalidade nos pos-operatorio. A melhor forma 
de prevengao e otimizar a perfusao tecidual e evitar agentes 
nefrotoxicos, como aminoglicosideos, inibidores de enzima 
conversora da angiotensina e contrastes radiologicos. 0 trata¬ 
mento com metodo dialitico pode ser necessario para o con¬ 
sole das anormalidades eletrolfticas, dos sintomas de uremia 
e do excesso de fluido. As tecnicas dialiticas variam conforme 
a experiencia local, desde a dialise peritoneal (tecnica mais 
simples) ate as formas de hemofiltragao continua com dialise. 

Complicagoes endocrinologicas 
Varias complicagoes endocrinologicas acompanham o pacien¬ 
te nos periodos pre, trans e pos-operatorio. A regulagao hor- 
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monal e seu desequilibrio podem complicar o manejo do pa- 
ciente com cardiopatia grave e indicar pontos de intervengao 
que podem melhorar potencialmente o desfecho do pos-ope- 
ratorio. Ocorrem alteragoes na cascata adrenal (eixo hipotala- 
mico-pituitario-adrenal), na fungao tireoidiana, na fungao 
pancreatica (alteragao na hemostasia da glicose), na glandula 
paratireoide e no metabolismo do calcio, bem como no siste- 
ma renina-angiotensina-aldosteron. 42 Estudos comparando 
estrategias diferentes, com suas complicagoes e seus resulta- 
dos, devem ser realizados para indicar novos protocolos. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer informagoes relativas ao avango da cirurgia 
de malformagao cardiaca mediante o uso do sistema 
de circulagao extracorporea, o impacto instrumental 
sobre os mecanismos de adaptagao sistemica do 
recem-nascido e a fisiopatologia adaptativa as novas 
condigoes pos-operatorias. 

• Inteirar-se dos recursos atualmente disponfveis para as 
diversas medidas destinadas a monitoragao dos 
indicadores pos-operatorios, como saturagao venosa 
continua, eletrocardiografia, debito urinario, drenos 
toracicos, gasometria arterial, alem de radiografia de 
torax e ecografia toracica. 

• Compreender a base dos manejos clfnicos do pos- 
-operatorio voltados para o controle de Ifquidos e 
fluidos necessarios ao equilfbrio hemodinamico do 
paciente, uso de drogas vasoativas como as 
catecolaminas, os inibidores da fosfodiesterase e os 
inibidores da enzima conversora da angiotensina. 

• Conhecer as razoes e mecanismos das complicagoes 
pos-operatorias da cirurgia cardiaca pediatrica como: 
arritmias, sangramento, hipertensao pulmonar, lesao 
inadvertida de estruturas subjacentes, hipertensao 
arterial sistemica, alteragoes respiratorias, quilotorax/ 
quiloperitonio/quilopericardio, insuficiencia renal e 
complicagoes endocrinologicas. 
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CAPITULO 9 


INFECCAO hospitalar 
EM UNIDADE DE TERAPIA 
INTENSIVA PEDIATRICA 

Marcelo Luiz Abramczyk 


Introdugao 

Infecgao hospitalar e definida como infecgao adquirida duran¬ 
te a internagao ou apos a alta, quando relacionada com inter¬ 
nagao anterior; geralmente ocorre 48 a 72 horas apos a admis- 
sao. Exclui complicagao ou extensao da doengaja presente no 
momento da internagao ou em perfodo de incubagao. 1 

Atualmente, o termo utilizado e infecgao associada a assis- 
tencia em saude. Representa uma das principais causas de 
mortalidade em pacientes internados, com elevado custo. Es- 
tudo demonstrou que cada infecgao de corrente sangumea em 
unidades de terapia intensiva (UTI) pediatrica apresentou 
custo atribuido de 40.000 dolares. 2 

Em 1958, em virtude das investigagoes epidemiologicas de- 
correntes de surtos de Staphylococcus aureus resistentes a pe- 
nicilina em UTI e bergarios dos Estados Unidos, foi recomen- 
dado pelo Centers for Disease Control and Prevention (CDC) 
que todos os hospitais norte-americanos desenvolvessem pro- 
gramas de controle de infecgao hospitalar. 

Em 1974, o CDC desenvolveu urn estudo para avaliar a eh- 
cacia dos programas de controle de vigilancia de infecgoes 
hospitalares, denominado projeto SENIC (Study on the Ef¬ 
ficacy of Nosocomial Infection Control ), sendo observado que 
1/3 das infecgoes hospitalares era passivel de prevengao. 3 

No Brasil, em 1983, foi normatizado o controle de infecgoes 
hospitalares, com a publicagao pelo Ministerio da Saude da 
Portaria n. 196, obrigando todos os hospitais a instituirem co- 
missoes de controle de infecgoes hospitalares (CCIH); a maio- 
ria das comissoes realizava busca passiva das infecgoes. 4 Em 
1998, portaria do Ministerio da Saude determinou diretrizes e 
normas para prevengao e controle das infecgoes hospitalares. 5 

Vigilancia epidemiologica das infecgoes 
hospitalares nas unidades de cuidados 
intensivos pediatricas 

Vigilancia epidemiologica e o conjunto de agoes decorrentes 
da observagao ativa, sistematica e continua da ocorrencia e da 
distribuigao das infecgoes hospitalares, analisando os elemen- 


tos e eventos relacionados com a ocorrencia delas, com objeti- 
vo bnal de implementar agoes de controle. Em 1986, o CDC in- 
troduziu a vigilancia por componentes para melhor avaliar 
fatores de risco para aquisigao de infecgao hospitalar e compa- 
rar dados de diferentes instituigoes. 

Em UTI, a vigilancia epidemiologica preconizada e a meto- 
dologia NNISS, que consiste em visita diaria a unidade, regis- 
trando-se, desde o 1 Q dia do mes, o numero de pacientes inter- 
nados e o numero de pacientes com procedimentos invasivos 
de risco para aquisigao de infecgao hospitalar (cateteres veno- 
sos centrais - CVC, cateteres vesicais e ventilagao mecanica). 
A soma do total de pacientes internados durante o mes na uni¬ 
dade e denominada paciente-dia, o mesmo se aplicando aos 
procedimentos de risco. 1 

Assim sao calculadas a taxa global de infecgao na unidade 
(numero de infecgoes/paciente-dia x 1.000) e as taxas de in¬ 
fecgao associadas aos procedimentos de risco. 1 

Infecgao hospitalar em unidade de terapia 
intensiva pediatrica 

Pacientes internados em UTI apresentam maior risco de ad- 
quirir infecgao hospitalar por causa da gravidade da doenga de 
base, dos procedimentos invasivos, com quebra das barreiras 
naturais de defesa, do tempo de internagao prolongado e do 
uso de antibioticoterapia de amplo espectro. 

Diferentemente do que ocorre em UTI de adultos, onde in¬ 
fecgao do trato urinario e o principal sftio de infecgao observa¬ 
do, em UTI pediatrica os principais sitios de infecgao sao as in¬ 
fecgoes de corrente sangumea e as pneumonias. 6 7 

A incidencia de infecgao hospitalar em UTI pediatrica varia 
de 3 a 27%. Em estudo realizado com 11.709 pacientes e 6.290 
casos de infecgao hospitalar em UTI pediatricas dos Estados 
Unidos, entre 1992 e 1997, a taxa media de infecgao por pa- 
ciente foi de 6,1 infecgoes por 100 pacientes e 14,1 infecgoes 
por 1.000 pacientes-dia. 6 

A comparagao de taxas entre diferentes servigos sempre 
deve considerar a populagao atendida, pois, ate o momento, a 
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estratificagao para gravidade da doenga de base, em pediatria, 
ainda nao e padronizada. Outros fatores que podem interferir 
nas taxas reportadas sao metodo de coleta de dados e atuagao 
efetiva ou nao da CCIH. Assim, e mais importante e interes- 
sante a comparagao das taxas no mesmo servigo do que a 
comparagao com hospitais com caracteristicas totalmente di- 
ferentes. 

A maioria das infecgoes e de origem bacteriana. Infecgoes 
virais sao menos relevantes que em internados em enferma- 
rias, pela maior restrigao de visitantes e fluxo local, presenga 
de equipamentos individuals e ausencia de contato crianga- 
-crianga. Infecgoes porleveduras apresentam importancia cres- 
cente, correspondendo a 14 a 24% dos agentes identificados. 

Observa-se prevalencia de determinados agentes etiologi- 
cos para determinado sitio de infecgao. Staphylococcus aureus 
em infecgoes de sitio operatorio, infecgoes de corrente sangui- 
nea relacionada a cateteres, protese, pele e trato respiratorio; 
Staphylococcus coagulase-negativo em infecgoes de corrente 
sanguinea relacionadas a cateteres e de protese; Enterococcus 
sp em infecgoes urinarias, respiratorias e de corrente sangui¬ 
nea; E. coli 7 Klebsiella sp, Enterobacter sp e Proteus sp associa- 
dos a pneumonias e infecgoes de corrente sanguinea; Pseudo¬ 
monas aeruginosa acometendo pacientes cronicos, em 
ventilagao mecanica prolongada ou traqueostomizados; Aci- 
netobacter baumannii em pneumonias, infecgoes de corrente 
sanguinea e de sitio operatorio. 8 

Estudo avaliando as taxas de infecgao hospitalar em 36 pai- 
ses apresentou os seguintes numeros: 10,7 infecgoes de cor¬ 
rente sanguinea por 1.000 CVC-dia; 6,5 pneumonias por 1.000 
ventilagoes mecanicas-dia; e 4,7 infecgoes do trato urinario 
por 1.000 sondagens vesicais-dia. 7 

Dados do Estado de Sao Paulo de 2013 avaliando 155 UTI 
pediatricas mostraram incidences medias de infecgao de cor¬ 
rente sanguinea associada a CVC, pneumonia associada a ven¬ 
tilagao mecanica e infecgao do trato urinario associado a son- 
dagem vesical por 1.000 procedimentos de 4,4, 3,5 e 2,3, 
respectivamente. 9 

Dados de 71 UTI pediatricas norte-americanas demonstra- 
ram media de 2,1 infecgao de corrente sanguinea por 1.000 
CVC-dia, media de 2,1 pneumonias por 1.000 ventilagoes me- 
canicas-dia e media de 5 infecgoes do trato urinario por 1.000 
sondas vesicais-dia. 6 

Medidas preventivas 

Infecgao de corrente sanguinea 
Programas educacionais 

Estudos mostram diminuigao de 40 a 69% nas taxas de infec¬ 
gao. 10 ' 15 

Antissepsia da pele 

Colonizagao externa dos cateteres por microrganismos prove- 
nientes da pele do paciente ao redor do sitio de insergao e im¬ 
portante na patogenese das infecgoes. A antissepsia com glu- 
conato de clorexidina apresenta maior eficacia na prevengao 
de infecgoes associadas a CVC e menor taxa de colonizagao da 
pele. 1617 


A superioridade do gluconato de clorexidina em relagao ao 
povidine pode ser explicada pelo efeito residual superior e 
maior eficacia na redugao de colonias de Staphylococcus coa- 
gulase-negativos. Sangue, plasma ou outros biomateriais ri- 
cos em proteinas podem neutralizar o efeito do povidine, mas 
nao do gluconato de clorexidina. 

Insergao do cateter 

Cada dia adicional aumenta o risco potencial de infecgao. 0 
risco-beneficio deve ser sempre cuidadosamente ponderado. 

Realizar higienizagao adequada das maos antes da inser¬ 
gao. A insergao deve ser realizada com tecnica asseptica, utili- 
zando luvas, avental, gorro, mascaras e campos largos (barrei- 
ra maxima de protegao). Trata-se de medida preventiva com 
importante impacto na prevengao das infecgoes associadas a 
CVC. 16 ’ 18 

Se a tecnica asseptica nao tiver sido garantida, inserir novo 
acesso. 

Insergao guiada por ultrassonografia deve ser realizada por 
profissionais treinados e habilitados. 

Profilaxia antimicrobiana 

Nao ha indicagao antes da insergao ou durante uso do cate¬ 
ter. 16 

Anticoagulante 

Nao utilizar rotineiramente. 

Sitio de insergao do cateter venoso central 

Avaliar e individualizar a decisao. Em pacientes pediatricos, 
nao ha relagao direta entre sitio de insergao e risco de infec¬ 
gao. 19 

Experiencia clinica 

A maior experiencia profissional na insergao de CVC diminui o 
risco de infecgao. 

Curativos 

Utilizar gaze simples recoberta com esparadrapo fino ou cura¬ 
tivos transparentes porosos e permeaveis a umidade, que per- 
mitam a respiragao da pele, evitando a formagao de umidade 
local. Manter o curativo limpo e seco. 

Curativos impregnados com clorexidina estao indicados 
em situagoes em que as taxas de infecgao persistirem acima 
do valor maximo aceitavel, a despeito da adesao as medidas 
de prevengao. 16 

Utilizagao de pomadas antimicrobianas no sitio de inser¬ 
gao nao esta indicada. 16 

0 cateter nao deve ser submerso em agua. 

Tempo de permanencia dos cateteres 

Nao ha tempo predefinido para permanencia do CVC, porem 
ele deve permanecer o menor tempo possivel e ser retirado 
caso nao haja mais indicagao clinica de sua presenga. Ha rela¬ 
gao direta entre tempo de permanencia do cateter e risco de 
infecgao. 20 
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Troca rotineira do cateter venoso central 
e utilizagao de fio-guia 

Nao ha indicagao. 16 A troca do CVC, quando indicada, utilizan- 
do fio-guia ou a insergao em novo sitio, permanece como uma 
decisao clinica, e o risco-beneficio de cada procedimento deve 
ser analisado individualmente. Na presenga de infecgao no si- 
tio de insergao do CVC, e recomendada venopungao em novo 
sftio. 

Troca do equipo e sistemas de infusao 

A pratica de troca rotineira de equipos e dos sistemas de infu¬ 
sao nao tern suporte na literatura. As recomendagoes orien- 
tam no sentido da troca de equipos a cada 72 horas ou mais, 
devendo-se utilizar equipo proprio para nutrigao parenteral, 
hemoderivados e lipidios. 1621 

Nao perfurarbolsa, frasco semirrigido ou rigido com o obje- 
tivo de permitir a entrada de ar. 

A troca do frasco deve respeitar o tempo de infusao e a esta- 
bilidade da solugao ou do farmaco reconstituido. 

Os conectores devem ser autosselaveis e transparentes, 
permitindo a visualizagao de seu interior e evitando o acumu- 
lo de sangue; os componentes devem ser isentos de latex. De¬ 
vem apresentar resistencia ao alcool e permitir alto fluxo de in¬ 
fusao. Devem ainda ser compativeis com os acessorios e 
sistemas de infusao e extensores multivias e nao dificultar a 
coleta de sangue para exames de laboratorio. 

Realizar desinfecgao das conexoes com solugao alcoolica 
sempre antes de acessar o dispositivo. 

A troca dos conectores deve ser realizada a cada 72 a 96 ho¬ 
ras ou de acordo com a recomendagao do fabricante. 

Filtros de linha nao devem ser utilizados com o proposito 
de prevenir infecgao. 

Cuidados com manipulagao e preparo 
de medicagao 

Nao utilizar frasco de fluido parenteral se a solugao estiver vi- 
sivelmente turva, apresentar precipitagao ou corpo estranho. 

Usar frascos de dose individual para solugoes e medicagoes, 
quando possivel. Nao misturar sobras de frascos de uso indivi¬ 
dual para uso posterior. 

Se o frasco multidose for utilizado, refrigera-lo apos aberto 
conforme recomendagao do fabricante. Limpar diafragma do 
frasco multidose com alcool 70% antes de perfura-lo. Usar dis¬ 
positivo esteril para acessar o frasco multidose e descartar o 
frasco se a sua esterilidade estiver comprometida. 0 conjunto 
de agulha e seringa deve ser utilizado uma unica vez e descar- 
tado apos o uso. 

Material dos cateteres 

A aderencia do microrganismo a superficie do cateter depende 
da interagao entre fatores do hospedeiro, fatores do microrga¬ 
nismo e material do cateter. 

Em relagao ao microrganismo, o principal fator relacionado 
a sua aderencia e a capacidade de produgao de slime , urn tipo 
de limo constituido por substancia glicoproteica importante 
na formagao do biofilme. 


0 objetivo dos fabricantes e desenvolver cateteres nao 
trombogenicos, que nao provoquem respostas do hospedeiro, 
nao irritem o vaso sanguineo e tenham pouca irregularidade 
em sua superficie, dificultando a possibilidade de os microrga- 
nismos se alojarem em sua parede. E flexivel para permitir a li- 
vre passagem pela vasculatura, mas nao a ponto de tender a 
torgao ou a quebra. 

Cateteres de Teflon® e de poliuretano, por terem superficie 
mais lisa, serem mais maleaveis e relativamente inertes ao 
hospedeiro, possibilitam menor aderencia de microrganismos 
do que os cateteres de PVC. 

Cateteres impregnados com antissepticos e/ou 
antimicrobianos 

Em virtude do maior custo desses cateteres, a eficacia e o cus- 
to-beneficio de sua utilizagao devem ser avaliados antes de 
sua ampla indicagao, bem como o risco de indugao de resis¬ 
tencia bacteriana. Sua utilizagao esta indicada quando as ta- 
xas de infecgao associada ao cateter se mantiverem elevadas a 
despeito da realizagao e da monitoragao das medidas preven- 
tivas. 15 

Banho com gluconato de clorexidina 

0 banho diario com gluconato de clorexidina 2 ou 4% pode ser 
utilizado em situagoes em que as taxas de infecgao persistem 
acima do valor maximo aceitavel, a despeito da implantagao 
de todas as outras medidas de prevengao citadas, quando 
houver historico de multiplas infecgoes de corrente sangumea 
no passado e a disponibilidade de acessos vasculares for limi- 
tada ou quando a consequencia de eventual bacteriemia rela- 
cionada a cateter for muito grave (p.ex., em pacientes com 
proteses endovasculares ou em pre-operatorios de cirurgias 
cardfacas). 

Conector recoberto com prata reduziria a colonizagao do 
canhao (hub) em razao da atividade antimicrobiana da prata. 
Seu uso rotineiro nao e indicado ate o momento, pois nao ha 
evidencia de redugao de infecgao associada ao CVC. 

Pacote de medidas ( bundle ) 

Estudos avaliando a eficacia da implementagao de pacotes de 
medidas tern demonstrado diminuigao das taxas de infecgao 
de cerca de 40%. 13 ' 15 

Cateteres centrais de insergao periferica (PICC) 

0 procedimento de insergao deve ser iniciado em regiao da 
fossa anticubital, podendo ser consideradas as veias basilica, a 
cubital media, a cefalica e a braquial. 

A assepsia da pele deve ser realizada com antisseptico, e o 
de escolha e o gluconato de clorexidina. Na presenga de suji- 
dade, realizar previamente a degermagao da pele. 

A insergao deve ser realizada por enfermeiro adequada- 
mente treinado e com tecnica asseptica e precaugoes de bar- 
reira maxima que incluam o uso de mascara, gorro, luvas este- 
reis, avental esteril e campo ampliado esteril. 

Utilizar curativo com gaze esteril nas primeiras 24 horas. 
Apos esse periodo, substituir por curativo semiporoso. 
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0 tempo de permanencia maxima do PICC nao e conheci- 
do, podendo ser utilizado por perfodos prolongados, nao ha- 
vendo indicagao de troca rotineira. 

Flebotomia 

Nao ha recomendagao para uso dessa via de forma rotineira. 15 

Pneumonia 22 ' 28 
Entubaqao traqueal 

0 procedimento deve ser asseptico e seguido de medidas para 
prevengao de aspiragao. E recomendada utilizagao de sequen- 
cia rapida de entubagao com medicamentos que facilitem a 
execugao do procedimento e diminuam riscos e complicagoes 
da entnbagao traqueal. 

Como o tubo endotraqueal e o principal fator de risco asso- 
ciado a pneumonia, ele deve ser avaliado diariamente, seguin- 
do protocolos para diminuigao do tempo de ventilagao e su- 
cesso na extubagao. Minimizar o uso de narcoticos e adequar a 
sedagao do paciente pode ajudar a diminuir o risco de aspira¬ 
gao de conteudo gastrico, alem de diminuir o tempo de venti¬ 
lagao mecanica. 

Cuidados de enfermagem e fisioterapia 
Posicionamento dos pacientes 

Para evitar o refluxo gastroesofagico e a aspiragao, os pacien¬ 
tes devem ser mantidos em decubito semielevado; a posigao 
supina esta associada com aumento de PAV em adultos. A 
simples elevagao para decubito de 30° pode diminuir a inci¬ 
dence de PAV em ate 34%. 

Mudanga de decubito dos pacientes a cada 2 horas pode 
melhorar a drenagem pulmonar. 

Higiene das maos 

E comprovada a associagao da lavagem de maos com a dimi¬ 
nuigao de infecgao hospitalar. 

Higiene oral 

A descontaminagao oral, para reduzir a quantidade de bacte- 
rias dentro da cavidade oral, pode ser mecanica ou medica¬ 
mentosa. A intervengao mecanica consiste na escovagao de 
dentes e lavagem da cavidade oral para remover a placa dental, 
enquanto a intervengao farmacologica envolve uso de antibio- 
ticos locais e clorexidina. Estudos mostraram efeito protetor 
da higiene oral com clorexidina. 

Aspiragao das vias aereas 

0 muco parado em vias aereas pode ser substrato para cresci- 
mento bacteriano, e a manutengao de tecnicas assepticas para 
aspiragao e essencial para prevenir a contaminagao das vias 
aereas. 

Nao ha recomendagao do CDC considerando o uso prefe- 
rencial de circuito aberto ou fechado de aspiragao. 

Troca do circuito do aparelho 

A troca diaria ou mesmo semanal de circuito nao diminui a in- 
cidencia de PAV, sendo indicada troca apenas quando se apre- 


senta visivelmente sujo. Estudos foram realizados enfocando 
os umidibcadores utilizados na ventilagao mecanica, entre- 
tanto, os resultados sao inconclusivos. 

Educaqao permanente 

Esta associada a diminuigao das taxas de infecgao. Estudo de 
intervengao educacional mostrou diminuigao de 46% pos-in- 
tervengao. 

Descontaminaqao seletiva 

0 uso de antibioticos topicos em traqueostomias, como pasta 
de polimixina e tobramicina, mostrou redugao no desenvolvi- 
mento da colonizagao exogena e de infecgao no trato respira- 
torio inferior, porem o risco de colonizagao endogena perma- 
nece alto. 

Estudos realizados em pediatria utilizando descontamina¬ 
gao seletiva tern resultados confidantes. 

Medicamento para prevenqao de sangramento 
gastrico 

A problaxia da ulcera de estresse nao tern urn papel importan- 
te na prevengao de PAV, mas e recomendada por prevenir 
complicagoes hemorragicas do trato gastrointestinal. 

Ventilaqao mecanica nao invasiva 
Sempre que possivel, deve ser utilizada. 

Pacote de medidas (bundle approach) 

A melhor estrategia e o desenvolvimento e a implementagao 
de pacote de medidas, com envolvimento de equipe multidis- 
ciplinarvisando a: 29 ’ 30 

• evitar/diminuir entubagao endotraqueal e duragao de venti¬ 
lagao mecanica; 

• evitar sedagao profunda e bloqueio neuromuscular com de- 
pressao de reflexo de tosse; 

• manter o balonete do tubo traqueal com pressao adequada; 

• evitar que a condensagao no circuito retorne as vias aereas in- 
feriores; 

• manter a cabeceira elevada 30 a 45°; 

• fazer higiene oral e das maos. 

Trabalho realizado em 5 pafses em desenvolvimento avalian- 
do a ehcacia da implementagao de pacotes de medidas obser- 
vou redugao de 31% das taxas de pneumonia apos a imple¬ 
mentagao dos pacotes de medida (11,7 pneumonias/1.000 
ventilagoes mecanica-dia para 8,1). 

Infecgao do trato urinario 31 

Mais de 90% das infecgoes urinarias hospitalares sao associa- 
das a sonda vesical; assim, sua indicagao deve ser precisa. 

A insergao deve ser considerada urn procedimento poten- 
cialmente infectante para o paciente, de maneira que deve ser 
realizada com cuidados assepticos. A higiene genital deve ser 
realizada previamente a passagem da sonda, seguida de des¬ 
contaminagao topica com uso de clorexidina. A manipulagao 
das sondas deve ser feita por pessoal experimentado para pre- 
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venir lesoes traumaticas de passagem. As sondas devem ser 
estereis e manipuladas com cuidados assepticos, com uso de 
luvas estereis e mascaras pelo operador da sondagem. 

Durante o uso de uma sonda vesical, ocorre sua coloniza- 
gao retrograda. Assim, a infecgao do trato urinario (ITU) e pro- 
porcionalmente mais frequente quanto maior for o tempo de 
permanencia e manipulagao dessa sonda. Como regra de se- 
guranga, a sondagem vesical deve durar o tempo estritamente 
necessario para resolugao da indicagao do seu uso e este deve 
ser o menor tempo possivel. Sondagens vesicais demoradas 
devem ser desencorajadas e evitadas. Uma vez que nao haja 
mais indicagao de uso, a sonda vesical deve ser imediatamen- 
te retirada. Nao se deve manipular o sistema de drenagem ve¬ 
sical ao qual a sonda esta conectada. 

Sistemas fechados de drenagem sao nitidamente superio- 
res aos sistemas abertos no que diz respeito a prevengao de 
ITU. 

A coleta de amostras urinarias de urn sistema fechado de 
drenagem deve ser realizada com tecnica asseptica e nos lo- 
cais especfficos para coleta existentes nos sistemas. 

Uma vez que ocorra abertura ou contaminagao de urn siste¬ 
ma de drenagem fechado, ele deve ser imediatamente substi- 
tuido por urn novo. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer as principals infecgoes hospitalares que 
ocorrem dentro da UTI: pneumonia associada a 
ventilagao mecanica, infecgao da corrente sangufnea 
relacionada ao cateter e infecgao do trato urinario. 

• Estabelecer estrategias para prevenir essas infecgoes 
que causam alta taxa de permanencia, morbidade e 
mortalidade nas UTI. 

• Saber quais estrategias sao eficazes. 

• Iniciar o tratamento adequado dessas infecgoes, com 
base na epidemiologia local. 
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CAPITULO 10 


SEDACAO E ANALGESIA 

Jose Roberto Fioretto 
Paulo Ramos David Joao 


Introdugao 

Existe a crenga de que as criangas nao respondem nem se re- 
cordam das experiences dolorosas da mesma forma que os 
adultos. Todavia, todas as conexoes nervosas essenciais para 
a transmissao e a percepgao da dor ja estao presentes e funcio- 
nantes ao redor da 24- semana de gestagao. Assim, a densida- 
de das terminagoes nervosas cutaneas no recem-nascido e 
igual ou superior a dos adultos. A velocidade de condugao 
mais lenta dos estimulos dolorosos e compensada por distan¬ 
ces interneuronais mais curtas, e os feixes nervosos medula- 
res e do tronco cerebral estao completamente mielinizados a 
partir da BO 5 semana de gestagao. 

Neste capitulo, sera feita uma revisao dos principais anal- 
gesicos e sedativos utilizados em pediatria e suas indicagoes 
nas diversas situagoes enfrentadas pelos pediatras, principal- 
mente nas emergences. 

Definigoes 

1. Analgesia: alivio da percepgao da dor sem a produgao inten- 
cional do estado de sedagao. A alteragao do nivel de conscien¬ 
ce pode ser efeito secundario das medicagoes administradas. 

2. Alivio da ansiedade: situagao na qual nao ha alteragao do ni¬ 
vel de conscience, existindo apenas diminuigao do estado de 
apreensao. 

3. Sedagao: redugao controlada do nivel de conscience e/ou 
percepgao da dor mantendo os sinais vitais estaveis, a via ae- 
rea independente e a respiragao espontanea adequada. 

4. Sedagao profunda: depressao profunda do nivel de conscien¬ 
ce a qualquer estimulo. Este estado e frequentemente acom- 
panhado por perda dos reflexos de protegao e necessita de 
conduta adequada de vias aereas, ventilatoria e controle da 
pressao arterial. 1 

Avaliagao da dor e do nivel de sedagao 

Avaliagao da dor 

A Associagao Internacional para o Estudo da Dor define dor 
como uma experience emocional nao prazerosa associada a 


dano tecidual real ou potencial. Do ponto de vista pratico, 
pode ser definida como “o que o paciente diz que doi” e existe 
“quando o paciente diz isso”. 1 ’ 2 A avaliagao da dor e direta para 
pacientes que estao suficientemente alertas para relatar, por 
meio de fae, movimentagao da cabega ou apontando, a res- 
peito da intensidade da dor. 

Atualmente, existem instruments para medir a dor em 
criangas de todas as idades, embora poucos tenham sido vali- 
dados para criangas em ambiente de terapia intensiva. Em 
menores de 2 anos de idade, a avaliagao e dificultada. Criangas 
entre 3 e 7 anos de idade sao capazes de fornecer informagoes 
apropriadas a respeito da dor. Para esse grupo, os metodos 
mais comuns para avaliagao da dor sao os de autorrelato, que 
utilizam instruments como escala analogica visual de 10 cm 
ou escala com medidas extremas ancoradas por numeros (de 
0 a 10), descrigao (“sem dor” a “pior dor”) ou diagrama (face 
sorrindo a face chorando), por meio dos quais o paciente indi- 
ca seu nivel de dor. Para maiores de 8 anos de idade, pode-se 
utilizar uma escala visual analoga (Figura l). 3 4 

Em lactentes e recem-nascidos, a dor tern sido avaliada por 
meio de medidas de respostas fisiologicas a estimulos noci- 
ceptivos, como variagoes da frequencia cardiaca e pressao ar¬ 
terial, na escala observacional da dor (observational pain scale 
- OPS). Esse tipo de escala apresenta problemas, pois os para- 
metros avaliados nao sao especificos e podem nao estar rela- 
cionados ao nivel de sedagao. Como alternativa, metodos 
comportamentais tern utilizado expressao facial, movimentos 
corporeos e intensidade e qualidade do choro como indices de 
resposta aos estimulos dolorosos. 3 ’ 5 6 

Avaliagao do nivel de sedagao 3 
A avaliagao do nivel de sedagao e ainda mais dificil que a ava¬ 
liagao da dor. Alem disso, uma pesquisa identificou que me- 
nos da metade dos intensivistas utilizam escalas para monito- 
rar o nivel de sedagao. 

A escala de Comfort e comumente utilizada em unidade de 
terapia intensiva (UTI) pediatrica para avaliagao da dor e da 
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sedagao e usa parametros comportamentais e fisiologicos. 2 E 
composta por 5 variaveis comportamentais (consciencia, ten- 
sao facial, tonus muscular, agitagao, movimento) e 3 fisiologi- 
cas (frequencia cardiaca, respiragao, pressao arterial), as quais 
e atribuida uma nota de 1 a 5 para resultar em urn escore total 
que varia de 8 (sedagao profunda) a 40 (alerta e agitado), sen- 
do que: 

• escores < 17: sedagao excessiva; 

• escores entre 17 e 26: sedagao adequada; 

• escores > 26: sedagao insuficiente (Tabela 1). 

Principles gerais de sedagao e analgesia 

A terapia farmacologica para sedagao e analgesia e necessaria 
a maioria dos pacientes em pediatria. No entanto, medidas 
nao farmacologicas devem sempre ser consideradas, como: 

• controle do ambiente: diminuigao das fontes de estimulos vi- 
suais e sonoros; 

• utilizagao de objetos para acalmar as criangas, principalmen- 
te aqueles ja conhecidos por elas; 

• explicagoes a respeito dos procedimentos; 

• reforgo positivo; 

• fisioterapia com terapia ocupacional; 

• presenga dos pais; 

• intervengoes psicologicas. 

Quando a terapia medicamentosa e utilizada, deve-se consi- 
derar a presenga de comorbidades, possivel interagao medica¬ 
mentosa, procedimento a ser realizado, estado neurologico e 
hemodinamico. As medicagoes sao frequentemente adminis- 
tradas por via endovenosa (EV) continua, porem, a infusao 
continua tern sido associada a prolongamento do tempo de in- 
ternagao na UTI, de modo que a terapia intermitente ou a in- 


terrupgao programada diaria da sedagao vem sendo emprega- 
da para evitar efeitos excessivos e prolongados indesejaveis. 

Apesar de prevalecer o emprego de associagao de drogas 
para propiciar tanto sedagao quanto analgesia e obter sinergis- 
mo das drogas, diversos estudos sugerem que e mais efetivo 
promover inicialmente a analgesia. 

Analgesia em pediatria 

Analgesicos nao opioides com atividade 
antipiretica - analgesicos “fracos” 

Neste grupo, estao incluidos o paracetamol, os salicilatos (as- 
pirina), o ibuprofeno, o diclofenaco sodico e o naproxeno (Ta¬ 
bela 2). Promovem alivio da dor por bloqueio central e periferi- 
co da prostaglandina pela inibigao da cicloxigenase tipos 1,2 e 
3. Alem desses, cabe mencionar a dipirona, utilizada para tra- 
tamento da dor pos-operatoria. 

Entre os anti-inflamatorios nao hormonais (AINH), o ceto- 
rolaco tern sido utilizado em pos-operatorio, incluindo cirur- 
gia cardiaca, com a finalidade de reduzir o uso de opioides. E o 
unico utilizado nos Estados Unidos. 2 Nao causa depressao res- 
piratoria e seu efeito colateral mais importante e nefrotoxici- 
dade. Em urn estudo com 284 criangas com idades entre 3 e 18 
anos e em pos-operatorio de cirurgia cardiaca, a elevagao da 
creatinina foi similar no grupo que usou o cetorolaco e no gru¬ 
po controle, havendo redugao de uso de opoide no grupo ceto¬ 
rolaco. A limitagao do estudo foi o uso do cetorolaco por urn 
tempo maximo de 5 dias. A dose recomendada e de 0,5 mg/ 
kg/dose (maximo de 15 mg), a cada 6 horas. 

Analgesicos opioides 1 ' 3 ’ 89 

Os opioides mais comumente utilizados para o tratamento da 
dor sao os agonistas de receptores M, incluindo meperidina, 



Figura 1 Escalas para avaliagao da dor em diferentes idades. 
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Tabela 1 Escala de Comfort 

Alerta 


Sono profundo 1 

Sono leve 

2 

Cochilando 

3 

Totalmente acordado e alerta 

4 

Hiperalerta 

5 

Calma/agitapao 

Calmo 1 

Levemente 

2 

Ansioso 

3 

Muito ansioso 

4 

Panico 

5 

Resposta respiratoria 

Sem tosse e respirapao espontanea 1 

Respirapao espontanea com pouca ou nenhuma resposta a ventilapao 

2 

Tosse ocasional ou resistencia ao respirador 

3 

Respirapao ativa contra o respirador ou tosse regular 

4 

Briga com o respirador, tosse ou sufocapao 

5 

Movimento fisico 

Sem movimento 1 

Movimento leve ocasional 

2 

Movimento leve frequente 

3 

Movimentos vigorosos limitados as extremidades 

4 

Movimento vigoroso incluindo tronco e cabepa 

5 

Linha de base da pressao arterial (pressao arterial media) 

Pressao abaixo da linha de base 1 

Pressao arterial consistentemente na linha de base 

2 

Elevapoes infrequentes de 15% ou mais (1 a 3 durante o periodo de observapao) 

3 

Elevapoes frequentes de 15% ou mais (mais de 3) acima da linha de base 

4 

Elevapao sustentada > 15% 

5 

Linha de base da frequencia cardiaca (FC) 

FC abaixo da linha de base 1 

FC consistemente na linha de base 

2 

Elevapoes infrequentes (1 a 3) de 15% ou mais acima da linha de base, durante o periodo de observapao 

3 

Elevapoes frequentes (> 3) de 15% ou acima da linha de base 

4 

Sustentada > 15% 

5 

Tonus muscular 

Musculos totalmente relaxados sem tonus 1 

Tonus reduzido 

2 

Tonus normal 

3 

Tonus aumentado e flexao de extremidades 

4 

Rigidez muscular extrema e flexao de extremidades 

5 

Tensao facial 

Musculos faciais totalmente relaxados 1 

Musculos faciais com tonus normal, sem tensao facial evidente 

2 

Tensao evidente em alguns musculos da face 

3 

Tensao evidente em todos os musculos da face 

4 

Musculos faciais contorcidos 

5 
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Tabela 2 Doses dos analgesicos nao opioides mais comumente utilizados 7 


Droga 

Dose 

(mg/kg) 

< 60 kg 

Dose 

(mg/kg) 

> 60 kg 

Intervalo 

(horas) 

Dose maxima diaria 
(mg/kg) 

< 60 kg 

Dose maxima 
diaria (mg/kg) 

> 60 kg 

Efeitos colaterais 

Acetaminofeno 

10 a 15 a 

650 a 1000 

4 

100 a 

4000 

Doses toxicas: 
hepatotoxicidade; nao tem 
atividade anti-inflamatoria 

Ibuprofeno 

5 a 10 

400 a 600 c 

6 

40 bc 

2400 c 

Irritapao gastrointestinal, 
broncoespasmo; hematuria 

Naproxeno 

5 a 6 C 

250 a 375 c 

12 

24b, c 

1000 c 

Ver ibuprofeno 

Aspirina d 

10 a 15 cd 

650 a 1000 c 

4 

80 bc - d 

3600 c 

Sindrome de Reye d ; ver 
ibuprofeno 

Dipirona 

15 

1000 

6 

60 

2000 

Reagao alergica, 
agranulocitose 


a Dose maxima diaria para paracetamol deve ser reduzida para 80 mg/kg em recem-nascidos a termo e lactentes, e para 60 mg/kg em prematuro; 
supositorios sao dispom'veis (dose: 25 a 40 mg/kg a cada 6 horas). 
b Doses ainda nao estabelecidas. 

c Doses mais altas podem ser utilizadas em casos selecionados de problemas reumatologicos. 

d Aspirina pode provocar sindrome de Reye em crianpas. Se outros analgesicos estiverem dispom'veis, o uso da aspirina deve ser restrito aos casos em que 
efeitos antiplaquetarios ou anti-inflamatorios sao necessarios. 
e Evitar na agranulocitose. 


morfina e fentanil, sendo os dois ultimos os mais utilizados 
em UTI pediatrica. 

Morfina 

E a droga padrao desse grupo e pode ser utilizada por via EV, 
oral, intramuscular (IM), epidural ou retal para analgesia e se- 
dagao. Trata-se de urn opioide moderadamente potente, mui- 
to utilizado por via EV nas seguintes doses: 

• pacientes com menos de 50 kg: 0,1 mg/kg a cada 0,5 a 2 ho¬ 
ras, ou em infusao continua de 0,025 mg/kg/hora; 

• pacientes com mais de 50 kg: de 5 a 10 mg a cada 0,5 a 2 horas, 
ou em infusao continua de 2 mg/hora. 

Comparada ao fentanil, tern inicio de agao mais demorado e 
maior duragao de efeitos. Tern como vantagem a redugao da 
taquipneia e, como desvantagem, a redugao da pressao arte¬ 
rial, alem de depressao respiratoria, broncoespasmo, retengao 
urinaria, diminuigao do esvaziamento gastrico e acumulo em 
casos de falencia hepatica e renal. 

Fentanil 

E urn dos narcoticos mais potentes, indicado para reduzir ou 
prevenir a dor (potencia 100 vezes superior a da morfina), com 
inicio de agao em menos de 1 minuto, pico de agao em 5 minu- 
tos e duragao de agao 30 a 60 minutos apos injegao EV. Apre- 
senta eliminagao hepatica. Utilizado nas seguintes doses: 

• pacientes com menos de 50 kg: de 1 a 4 mcg/kg EV ou IM 
(maximo de 100 meg/dose) em bolo, ou em infusao continua 
na dose de 0,02 a 0,05 meg/kg/min (1 a 5 meg/kg/hora), 
(maximo de 500 meg/hora); 

• pacientes com mais de 50 kg: de 25 a 50 meg a cada 1 a 2 horas, 
ou infusao de 25 a 100 meg/hora. 

Tern como efeitos colaterais depressao respiratoria, hipoten¬ 
sao, bexigoma, constipagao e vomitos. Infusoes rapidas po¬ 
dem causar rigidez de caixa toracica, dificultando a ventilagao. 


Metadona 

Inicialmente empregada para tratamento de pacientes que de- 
senvolveram tolerancia ao uso prolongado de outros narcoti¬ 
cos, vem sendo utilizada para o alivio da dor pos-operatoria e 
da dor intratavel. Apresenta potencia similar a da morfina, 
com eliminagao lenta e duragao de analgesia bastante prolon- 
gada. A meia-vida de eliminagao e de 19 horas, podendo pro¬ 
mover de 12 a 36 horas de analgesia apos uma unica dose EV 
ou oral. As indicagoes de dose sao: 

• pacientes com menos de 50 kg: 0,1 mg/kg a cada 4 a 8 horas; 

• pacientes com mais de 50 kg: de 5 a 10 mg a cada 4 a 8 horas. 

Os efeitos colaterais sao liberagao histaminica, hipotensao, 
bradicardia, depressao respiratoria e sedagao excessiva. 

Remifentanil 

Analgesico opioide com rapido inicio de agao (1 a 3 minutos) e 
curta duragao (10 a 20 minutos), podendo ser infundido sem 
risco de acumulo. Rapidamente, pode levar ao desenvolvi- 
mento de tolerancia, alem de apresentar custo elevado. Causa 
bradicardia, hipotensao e aumento da pressao intracraniana. 
A dose de ataque e de 0,5 a 1 mcg/kg, e a dose de infusao con- 
tinua e de 0,1 a 0,5 meg/kg/min. 

Alfentanil 

Opioide analgesico que tambem apresenta comego de agao ra¬ 
pido (1 minuto) e duragao de agao de 30 a 60 minutos, depen- 
dendo da dose. Tern como desvantagens indugao de bradicar¬ 
dia, hipotensao e aumento de pressao intracraniana, mais 
pronunciadas que fentanil e sufentanil. 

Sufentanil 

Analgesico 5 a 10 vezes mais potente que o fentanil, com efei¬ 
tos cardiovasculares semelhantes. Apresenta eliminagao he¬ 
patica e tern como vantagem a apresentagao nasal, que atinge 
concentragoes plasmaticas semelhantes a EV. 








SEDACAO E ANALGESIA • 1921 


Tramadol 

Utilizado no tratamento da dor moderada (1/10 da potencia 
da morfina), tem inicio de agao em 20 a 30 minutos, por via 
oral (VO), e duragao de agao de 3 a 7 horas. Sua biodisponibili- 
dade e de 90% apos a administragao oral; t (1/2) 6 horas, com 
pico de concentragao serica de 2 horas, metabolismo hepatico 
e eliminagao renal. Pode ser utilizado por via EV, oral, subcu- 
tanea (SC) e muscular. A dose e de 1 a 2 mg/kg/dose a cada 6 
horas (maximo de 500 mg/dia). 

Os efeitos colaterais sao: convulsoes (contraindicado em 
convulsivos), diaforese e taquicardia transitoria (sobretudo 
apos injegao EV rapida), nauseas, vomitos e constipagao. Re- 
comenda-se associagao com tranquilizantes e evita-se admi- 
nistra-lo em pacientes tratados com inibidores da monoami- 
noxidase, antidepressivos tricfclicos, inibidores seletivos da 
recaptagao da serotonina, neurolepticos, drogas que baixam o 
limiar para convulsoes (carbamazepina) e intoxicagao por 
drogas de agao central, como etanol ou barbituricos. 

Oxido nitroso 10 

Trata-se de urn agente anestesico inalatorio, geralmente utili¬ 
zado com oxigenio para procedimentos dolorosos curtos, 
como remogao de drenos. Fornece ansiolise, amnesia e analge¬ 
sia leve a moderada. Para se obter analgesia mais adequada, 
deve ser associado a urn opioide. Tem inicio de agao em 30 a 
60 segundos, com efeito maximo de 5 minutos. Tem como 
vantagens, pouco efeito sobre os sistemas cardiovascular e res- 
piratorio e reflexos de vias aereas. Como efeitos adversos mais 
comuns, destacam-se sonolencia, nauseas, vomitos e tonturas. 

Analgesia controlada pelo paciente (PCA ) 69 
Apesar de a administragao continua de opioides ser efetiva 
para a maioria das condigoes que se apresentam em UTI pe- 
diatrica, existem certas situagoes que exigem uma abordagem 
diferenciada no que se refere a titulagao da dose do opioide. 
Assim, sistemas de liberagao de PCA tem sido desenvolvidos 
para proporcionar aos pacientes e, em alguns casos, aos pais e 
enfermeiros, alguma forma de controlar seu tratamento, o que 
exige que a crianga tenha desenvolvimento intelectual e ma¬ 
nual suficientes para operar a bomba de infusao, sendo limita- 
da a criangas de mais idade e adolescentes. 

A bomba de infusao para PCA permite que o paciente ad- 
ministre pequenas quantidades de urn analgesico, de acordo 
com sua necessidade, para aliviar a dor mais rapidamente. A 
dose do opioide, o numero de bolos por hora e o intervalo en- 
tre os bolos sao programados pelo assistente no equipamento. 

0 computador da bomba de PCA estoca em sua memoria o 
numero de bolos que o paciente recebeu e o numero de tenta- 
tivas que o paciente fez para receber uma dose. Essas informa- 
goes permitem que o medico assistente analise como o pa¬ 
ciente esta interagindo com o aparelho e avalie o melhor 
esquema de tratamento. 

Analgesia local e regional 

A utilizagao deste tipo de analgesia diminui a necessidade dos 
opioides sistemicos, principalmente em lactentes e neonatos. 


Anestesicos locais sao drogas que, reversivelmente, blo- 
queiam a condugao dos impulsos neuronais ao longo das vias 
nervosas centrais e perifericas. As principais indicagoes de 
uso sao: limpeza de feridas, pungao lombar e medular, blo- 
queio de nervos digital, peniano, femoral e intercostal, pungao 
de veias e arterias e lesoes traumaticas. 29 

Bupivacama 

Entre as drogas empregadas com esse proposito, a bupivacai- 
na e ainda muito utilizada. A dose recomendada e de 2 mg/kg 
sem adrenalina e 3 mg/kg com adrenalina. Quando adminis- 
trada em infusao continua por via epidural, a dose e de 0,2 a 
0,4 mg/kg/hora. As doses devem ser reduzidas em 50% em 
recem-nascidos. A duragao de agao e de 3 a 6 horas. 2 9 

Ropivacaina 

A ropivacaina e uma nova droga que apresenta melhor risco- 
-beneficio, pois tem menor cardiotoxicidade que a bupivacama. 
As doses e a duragao de agao da ropivacaina sao as mesmas da 
bupivacama. 2 ’ 8 

Lidocama 

A lidocama pode ser utilizada em infiltragoes locais para al¬ 
guns procedimentos dolorosos, em criangas de mais idade que 
necessitem de sedagao leve com midazolam. A dose maxima 
de lidocama e de 5 mg/kg; se associada a adrenalina, a dose e 
de 7 mg/kg. 

A adigao de adrenalina aos anestesicos locais diminui sua 
absorgao no local administrado, aumentando o tempo que o 
anestesico fica em contato com as fibras nervosas. Com a lido¬ 
cama, por exemplo, a adigao de adrenalina aumenta a duragao 
do bloqueio sensorial em quase 50% e diminui seu pico plas- 
matico para 1/3. A bupivacama e a ropivacaina sao menos afe- 
tadas pela adigao de adrenalina, por serem mais lipossoluveis. 
A concentragao de adrenalina nos anestesicos deve ser de 5 a 
10 mcg/mL (1:200.000 a 100.000). 

Uma boa opgao para alivio da dor antes de pungoes vascu- 
lares, coleta de sangue e pungao lombar, utilizada apenas sob 
pele Integra, e o EMLA. 0 EMLA e uma combinagao de anes¬ 
tesicos locais (lidocama a 2,5% e prilocaina a 2,5%) em uma 
emulsao de oleo em agua que penetra a pele a uma profundi- 
dade de 5 mm. A medicagao deve ser colocada sob a pele 1 
hora antes do procedimento e coberta com curativo oclusivo. 
0 pico de agao ocorre 2 horas apos a aplicagao e a analgesia 
prolonga-se por 1 hora apos a remogao. 2 ’ 917 Sua absorgao siste- 
mica pode levar a metemoglobinemia em criangas com menos 
de 3 meses de idade. 

Sedagao em pediatria 

Benzodiazepinicos 1-3 ’ 7-9 

Diazepam 

E o benzodiazepinico mais antigo e vem sendo amplamente 
substituido pelo midazolam. E pobremente soluvel em agua e 
o veiculo solvente para administragao parenteral contem va- 
rios solventes organicos toxicos para neonatos. Essa pobre so- 
lubilidade em agua torna a absorgao pela via IM erratica e in- 
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completa, preferindo-se a administragao oral, retal ou EV 
(dolorosa e pode causar flebite). Quando administrado pela 
via EV, a dose e de 0,05 a 0,1 mg/kg, que rapidamente alivia a 
ansiedade e a apreensao. Adicionalmente, essa mesma dose 
pode ser utilizada como anticonvulsivante. A dose oral e de 2 a 
3 vezes a dose EV e leva cerca de 30 a 90 minutos para produ- 
zir efeito hipnotico semelhante. 

Midazolam 

0 midazolam e soluvel em agua e e 4 vezes mais potente que o 
diazepam, sendo utilizado tanto em infusao EV continua 
como para procedimentos rapidos. E bem absorvido pelas vias 
oral, IM, retal e transmucosal. Como outras drogas de sua clas- 
se, tern propriedade hipnotica, ansiolitica, amnesica e anti¬ 
convulsivante. Seus principais efeitos colaterais sao depres¬ 
sao respiratoria e hipotensao. 

Quando utilizado para sedagao antes de procedimentos ou 
como pre-medicagao, pode ser administrado por diversas vias 
e em diferentes doses: 

• via EV: 0,05 a 0,1 mg/kg; 

• via IM: 0,1 mg/kg; 

• via retal: 0,3 a 1 mg/kg; 

• via oral (VO): 0,5 a 1 mg/kg - dose maxima: 20 mg; 

• via nasal: 0,2 mg/kg. 

A via EV e a que apresenta comego de agao mais rapido e me- 
nor duragao de agao. Quando administrado pela via retal, leva 
cerca de 10 minutos para produzir seus efeitos, enquanto pela 
VO o tempo para imcio de agao pode chegar a 20 a 30 minutos. 

Em ambiente de UTI pediatrica, o midazolam e utilizado 
em infusao EV continua de 3 a 10 mcg/kg/min apos dose de 
ataque de 0,2 mg/kg. Tolerancia e dependencia desenvolvem- 
-se apos infusao prolongada (apos 5 dias) e se a droga for inter- 
rompida abruptamente. Os sintomas de abstinencia de mida¬ 
zolam sao os mesmos da abstinencia de alcool e ocorrem 
quando a dose cumulativa excede 60 mg/kg, podendo ser ali- 
viados pela administragao de clonidina, na dose de 3 a 5 meg/ 
kg VO. Como opgao, a retirada da droga deve ser lenta, com re- 
dugao gradual da dose. 

Lorazepam 

Benzodiazepinico soluvel em agua 5 a 10 vezes mais potente 
que o diazepam. Tern agao prolongada (2 a 4 horas) com imcio 
de agao rapido, sendo boa opgao de droga ansiolitica e hipnoti¬ 
ca. E menos afetado por doenga hepatica e nao tern metaboli- 

tos ativos. 7 ’ 9 ’ 17 

E efetivo quando administrado por VO ou EV. No Brasil, 
apenas a apresentagao oral dessa droga esta dispomvel. A 
dose EV e de 0,05 a 0,1 mg/kg (dose maxima de 2 mg), sendo 
a dose oral 2 vezes maior que a E V. 

Barbituricos 

Sao utilizados em ambiente de terapia intensiva em casos de 
hipertensao intracraniana e no estado de mal epileptic. Embo- 
ra sejam eficazes como sedativos, a longa meia-vida e a dispo- 
nibilidade de drogas mais seguras tern limitado seu uso. Alem 


disso, quando o paciente tern quadro doloroso associado, seu 
uso em baixas doses pode aumentar a percepgao da dor. Essas 
drogas tern pronunciado efeito sobre o sistema cardiovascular 
(depressao miocardica e hipotensao), devendo ser utilizadas 
com cautela em pacientes hemodinamicamente instaveis. 

Pentobarbital 

0 pentobarbital nao tern propriedades analgesicas e produz 
sedagao profunda, hipnose e amnesia, sendo util em exames 
de diagnostic por imagem nao invasivos. 0 tempo para o pico 
de sedagao e de 3 a 5 minutos (EV), e a duragao da agao e de 
30 a 40 minutos. As doses sao: 

• EV: 1 a 6 mg/kg, titulada em incrementos de 1 a 2 mg/kg a 
cada 3 a 5 minutos para obter o efeito desejado; 

• IM: 2 a 6 mg/kg (maximo de 100 mg); 

• VO e retal: para menores de 4 anos de idade, 3 a 6 mg/kg (ma¬ 
ximo de 100 mg); para maiores de 4 anos, 1,5 a 3 mg/kg (ma¬ 
ximo delOOmg). 

Tiopental 

0 tiopental exibe praticamente as mesmas caracteristicas do 
pentobarbital, com tempo para o pico de sedagao de menos de 
1 minuto e duragao da agao de 10 a 45 minutos. A dose de ata¬ 
que e de 3 a 5 mg/kg por via EV, seguida de infusao continua 
de 1 a 5 mg/kg/hora. Pela via retal, pode ser utilizado na dose 
de 2 a 30 mg/kg. 1 ' 3 ’ 9 

Hidrato de cloral 

Produz sedagao e ansiolise sem analgesia, sendo util para exa¬ 
mes diagnostics por imagem nao invasivos e eletroencefalo- 
grama (EEG) em criangas de ate 3 anos de idade. A adminis¬ 
tragao pode causar sedagao excessiva e vomitos. 0 tempo para 
o pico de sedagao e de 30 minutos, e a duragao da agao e de 60 
a 120 minutos, com tempo de recuperagao de 2 a 7 horas. 0 
uso prolongado nao e recomendado, em virtude do acumulo 
da droga e por relatos de potencial efeito carcinogenic. 

A dose recomendada por VO e de 25 a 100 mg/kg, podendo 
ser administrados mais 25 a 50 mg/kg apos 30 minutos. A 
dose maxima total e de 2 g ou 100 mg/kg, a que for menor. Em 
menores de 12 meses, a dose maxima e de 50 mg/kg. Pela via 
retal, utiliza-se a dose de 50 mg/kg. 2 ’ 3 

Etomidato 

Produz sedagao, ansiolise e amnesia semelhantes aos barbitu¬ 
ricos. A profundidade da sedagao nao e bem documentada, 
com alteragoes hemodinamicas discretas. E util em procedi¬ 
mentos como entubagao traqueal com instabilidade hemodi- 
namica. 0 tempo para o pico de sedagao e de menos de 1 mi¬ 
nuto (EV), e a duragao da agao e de 5 a 10 minutos (EV). Pode 
causar depressao respiratoria, mioclonia, vomitos e falencia 
suprarrenal (uso restrito em choque septic). A dose EV e de 
0,1 mg/kg, sendo repetida, se necessario. 2 ’ 3 ’ 9 

Propofol 

0 propofol apresenta rapido comego de sedagao com perfil de 
recuperagao rapido e suave e efeito hipnotico relacionado a 
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dose. Util para procedimentos breves e repetitivos (diagnosti- 
co por imagem e irradiagao para cancer). 0 tempo para o pico 
de sedagao e de 0,5 a 2 minutos (EV), e a duragao da agao e de 
5 a 20 minutos (EV). 

A dose EV e de 1 a 2,5 mg/kg, seguida de 0,5 mg/kg, quan- 
do necessario. A dose em infusao continua e de 5 a 10 mg/kg/ 
hora. Apresenta como efeitos colaterais: dor local, mioclonia, 
hipotensao e depressao respiratoria (8 a 30%). Ha relato da 
chamada “sindrome de infusao de propofol”, que cursa com 
acidose e falencia cardiaca e renal. Apesar de bastante utiliza- 
do em UTI de adultos, sua utilizagao em pediatria requer mais 
estudos. 1 ' 3 ’ 9 

Sedativo dissociativo 

A cetamina e urn agente dissociativo que induz urn estado de 
catalepsia que promove sedagao, analgesia e amnesia. Tern 
como vantagens o fato de manter as fungoes cardiovascular e 
respiratoria estaveis, da mesma forma que mantem o tonus 
muscular e os reflexos protetores de vias aereas. Pode ser utili- 
zada por via nasal, oral, EV e IM. Quando administrada pela 
via EV, o inicio de agao (1 a 2 minutos) e a recuperagao (30 a 60 
minutos) sao rapidos. E contraindicada em menores de 3 me- 
ses, pacientes com via aerea instavel, cirurgia traqueal recente, 
estenose traqueal, hipertensao intracraniana, glaucoma, psi- 
cose, doenga da tireoide e doenga cardiovascular. 

A dose EV e de 1 a 1,5 mg/kg lentamente, em 1 a 2 minutos, 
podendo ser repetida a cada 10 minutos. Em geral, a dose de 4 
mg/kg e suficiente para induzir anestesia. Pela via IM, a dose 
e de 4 a 5 mg/kg, podendo ser repetida a cada 10 minutos, 
juntamente com atropina (0,01 mg/kg) e midazolam (0,1 mg/ 
kg). Pela VO, a dose e de 5 mg/kg, juntamente com atropina 
(0,02 mg/kg) e midazolam (0,5 a 1 mg/kg). Ha, tambem, o 
uso em infusao EV continua, na dose de 1 a 4 mg/kg/hora. Os 
principais efeitos colaterais sao aumento de secregoes, saliva- 
gao e alucinagoes (raras em criangas). 1 ' 39 

Dexmedetomedine 

• Farmacocinetica: alfa-2-agonista seletivo (agoes analgesica e 
sedativa potentes); t (1/2) 6 minutos; 

dose: 1 mcg/kg em 10 minutos, EV; 

• infusao continua: 0,2 a 0,7 mcg/kg/hora; 

• efeitos colaterais: hipotensao e bradicardia; 

• observagoes: uso restrito a pacientes hemodinamicamente 
estaveis e monitorados. 

Em urn estudo, com 121 criangas mecanicamente ventiladas e 
com causas diversas de internagao, com idade entre 2 meses e 
21 anos, realizado na Universidade de Washington, necessida- 
de de intervengao clinica por bradicardia e hipotensao ocorreu 
em 33 pacientes (33%). Descontinuagao da medicagao foi ne- 
cessaria em 12 (10%), principalmente por bradicardia. 310 


Clonidina 

Tern efeito por ativagao de receptores alfa-2 perifericos e cen¬ 
tral, levando a redugao de liberagao de norepinefrina e ativi- 
dade nervosa simpatica com analgesia, sedagao, supressao do 
delirium e diminuigao da pressao arterial e frequencia cardiaca. 
Preserva o drive respiratorio, a fungao renal e as atividades 
cardiaca e vasomotora barorreflexas. Em modelos animais, 
combate a depressao respiratoria causada pelo midazolam. 
Em razao desses efeitos, a clonidina e indicada em analgesia e 
sedagao pediatricas para pre-medicagao, para tratamento de 
sintomas de abstinencia causada por opioides e outros sedati- 
vos, para tratar sindrome de abstinencia neonatal, para anes¬ 
tesia caudal, peridural e intradural, para redugao de uso de se- 
dativos e analgesicos e para anestesia pos-operatoria. As 
doses sao 2 a 4 mcg/kg EV ou VO, a cada 8 horas, ou 1 a 2 meg/ 
kg/hora em infusao continua. 311 

Tolerancia, dependencia e abstinencia 29 

Tolerancia e o desenvolvimento da necessidade de aumentar a 
dose de urn opioide ou benzodiazepinico para obter o mesmo 
efeito analgesico ou sedativo alcangado previamente com 
uma dose menor. A tolerancia ao efeito analgesico da morhna 
desenvolve-se apos 10 a 21 dias de administragao e raramente 
ocorre constipagao. Abstinencia e o aparecimento de sinais e 
sintomas fisicos (taquicardia, hipertensao, vomitos, sudorese, 
febre, agitagao, tremores, convulsoes) em resposta a retirada 
ou a suspensao abrupta da droga. Esta relacionada ao uso pro- 
longado e a altas doses. 

Dependencia fisica e a necessidade do organismo de conti- 
nuar a receber a droga para evitar sintomas de abstinencia. Ge- 
ralmente, ocorre 2 a 3 semanas apos a administragao de morfi- 
na, mas pode ocorrer em poucos dias. 

Escore de abstinencia 

0 escore de abstinencia segundo Finnigan esta exposto na Ta- 
bela 3. 

A Figura 2 mostra urn algoritmo com as medicagoes utiliza- 
das na sequencia rapida de entubagao, sendo interessante a 
todos os profissionais de emergencias e UTI. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer as principais escalas de avaliapao de dor e de 
analgesia utilizadas em Pediatria. 

• Estar atualizado com farmacocinetica, farmacodinamica, 
doses e efeitos colaterais dos principais farmacos 
utilizados para sedagao e analgesia em criangas. 
Tambem ter conhecimento de estrategias nao 
farmacologicas para alfvio de dor. 

• Estabelecer um protocolo de retirada de drogas para 
evitar abstinencia e saber reconhecer suas alteragoes 
clfnicas. 
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Tabela 3 Escore de Finnigan 

Componentes do sistema (sinal/sintomas) 

Escores 

Choro 

Excessivo 

2 

Continuo 

3 

Sono apos a alimentagao 

< 1 hora 

3 

< 2 horas 

2 

< 3 horas 

1 

Reflexo de Moro 

Hiperativo 

2 

Moderadamente hiperativo 

3 

Tremores 

Leve, interrompido 

1 

Moderado/grave, interrompido 

2 

Moderado/grave, nao cessa 

3 

Aumento de tonus muscular 

2 

Bocejos frequentes 

2 

Escoriagoes 

1 

Convulsoes 

5 

Sudorese 

1 

Febre 

37,8 a 38,3°C 

1 

> 38,3°C 

2 

Pele marmorea 

1 

Congestao nasal 

1 

Espirros 

1 

Batimento de asa nasal 

2 

Frequencia respiratoria 

> 60 resp/min 

1 

> 60 resp/min, com tiragens 

2 

Sucgao excessiva 

1 

Aceitagao alimentar ruim 

2 

Regurgitagao 

2 

Vomito em jato 

3 

Fezes 

Amolecidas 

2 

Aquosas 

3 


Tabela 4 Sugestao de analgesicos e sedativos para 
diferentes situagoes clfnicas 1822 


Pronto-socorro Sugestao Alternativas 


Flebotomia, acesso 
arterial e EV 

EMLA 

Lidocaina 

Cateterizagao uretral, 
sonda nasogastrica 

Lidocaina viscosa 


Pungao lombar e 
medular 

EMLA + midazolam 

Midazolam e 
cetamina 
Morfina ou 
fentanil 

TC 

Midazolam ou 
propofol ou 
tiopental 


Ecocardiograma, EEG 

Hidrato de cloral 


RM 

Midazolam 

Propofol 

Endoscopia 

Propofol ou 
midazolam 


Sutura, laceragao, 
queimadura 

Fentanil + 
midazolam 

Cetamina + 
atropina ou 
midazolam 

Incisao e drenagem de 
abscessos e torax 

Midazolam + 
fentanil 

Cetamina + 
atropina ou 
midazolam ou 
oxido nitroso 

Redugao de luxagoes 

Midazolam + 
fentanil 

Oxido nitroso/ 
cetorolaco 

Redugao de fraturas 

Midazolam + 
fentanil 

Cetamina + 
atropina 

Oxido nitroso 

Debridamento de 
queimaduras 

Quetamina 
+ atropina + 
midazolam 

Fentanil 

Oxido nitroso 

Na UTI 

Sugestao 

Alternativas 

Dor pos-operatoria 
Benzodiazepinico 

Morfina ou fentanil 
continuo 

Apos: paracetamol 
e codeina 

Cetorolaco 

TCE com aumentos da 
PIC 

Tiopental em bolo 
Midazolam + 
fentanil 

Evitar 

cetamina 

Asma 

Entubagao: 
benzodiazepinico + 
cetamina 
Manutengao: 
cetamina/fentanil + 
midazolam 



TC: tomografia computadorizada; EEG: eletroencefalograma; RM: 
ressonancia magnetica; TCE: traumatismo cranioencefalico; PIC: pressao 
intracraniana. 


Escore: 0 a 7: sintomas leves; 8 a 11: abstinencia moderada; 12 a 15: 
abstinencia grave; > 8: necessidade de tratamento. 
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Pre-medicagao 

Atropina* 

Lidocafna 
(para TCE ou HIC) 

I 

Sedagao 


Normotenso Hipovolemico TCE ou HIC Hipotenso Mai asmatico 


Midazolam Midazolam Normotenso Hipotenso Cetamina Cetamina 


ou 

Tiopental 

Midazolam 


cetamina 







Bloqueio neuromuscular 

I-^-1 

Succinilcolina TCE ou HIC 

Rocuronio/atracurio 


Figura 2 Sequencia rapida de entubagao . 312 

* Dose da atropina: 0,02 mg/kg/dose EV (minimo 0,1 mg; maximo 1 mg). 

Dose da succinilcolina: lactentes: 2 mg/kg/dose EV; criangas: 1 a 1,5 mg/kg/dose EV (dobrar a dose para uso IM). 
Dose do rocuronio: 0,6 a 1,2 mg/kg/dose EV. 

Dose do atracurio: 0,5 mg/kg/dose EV. 

TCE: traumatismo cranioencefalico; HIC: hipertensao intracraniana. 
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CAPITULO 11 


DISTURBIOS DO 
METABOLISMO DO SODIO 
E POTASSIO E DO 
EQUILIBRIO ACIDOBASICO 

Mario Roberto Hirschheimer 


Disturbios do metabolismo do sodio 

A hiponatremia ocorre em 15 a 42% dos pacientes hospitaliza- 
dos e, em ate 2/3 dos casos, e adquirida durante a hospitali- 
zagao. 1 ' 6 A hipernatremia, embora rara a admissao hospitalar, 
acomete cerca de 8% dos pacientes durante a hospitalizagao. 7 

Os disturbios do sodio (Na + ) associam-se a elevada morbi- 
mortalidade e ao aumento dos custos da internagao hospita¬ 
lar. 3 ’ 5 ’ 8 A taxa de mortalidade, a duragao da hospitalizagao e a 
necessidade de admissao na UTI sao maiores em pacientes 
que adquiriram hiponatremia ou hipernatremia no hospi¬ 
tal, 9 ' 14 entretanto, os disturbios do Na + adquiridos no hospital 
sao passfveis de prevengao por intervengoes terapeuticas 
apropriadas e monitoragao frequente da natremia. 31516 

Fisiologia do sodio e da agua 
A agua e o componente mais abundante do corpo, cujo peso 
corresponde ao teor de agua, que varia com as proporgoes rela- 
tivas de musculo e gordura. Metade da agua corporea total lo- 
caliza-se na musculatura esqueletica. Em adolescentes e adul- 
tos, a agua representa cerca de 60% da massa corporea, 
enquanto recem-nascidos e lactentes jovens tern de 70 a 80% 
(Figura 1). Dois tergos da agua corporea situam-se no compar- 
timento intracelular (CIC) e 1/3, no compartimento extracelu- 
lar (CEC). Setenta por cento do fluido hltrado pelos rins sao 
reabsorvidos no tubulo proximal, e o restante da concentragao 
urinaria ocorre sob a influencia do hormonio antidiuretico 
(HAD) no tubulo distal e no duto coletor. 1617 

0 Na + e o principal cation do CEC. 0 conteudo de Na + deter- 
mina o volume do CEC, porque o Na + e os anions que o acom- 
panham, como o cloro (Cl ) e bicarbonato (HC0 3 ), sao prima- 
riamente restritos ao CEC. Deficit de Na + implica contragao do 
volume CEC, enquanto excesso de Na + no organismo indica 
expansao do CEC. A quantidade de Na + em relagao a agua re- 
flete o volume do IC, pois a agua se move livremente atraves 
das membranas celulares em diregao ao equilibrio osmotico. 
Assim, a hiponatremia indica diminuigao do conteudo de Na + 
em relagao a agua e sinaliza expansao do volume IC (edema 


celular). A hipernatremia reflete aumento da quantidade de 
Na + em relagao a agua e se associa-se a redugao do volume IC 
(desidratagao celular). 1617 

Grandes aumentos de ureia e de glicose no CEC podem al- 
terar a osmolalidade plasmatica, como ocorre em portadores 
de diabete melito. 

0 Na + e os anions que o acompanham sao os principais de- 
terminantes da osmolalidade plasmatica, que pode ser calcu- 
lada pela formula: 

Osmolalidade plasmatica = 2x [Na + ] + [glicose] 
(m0sm/kgdeH 2 0) 18 

sendo: [Na + ] em mEq/L e [glicose] em mg/dL. A ureia nao 
influencia o movimento de agua atraves das membranas. 1617 



Figura 1 Mudangas na proporgao da agua corporea em 
relagao ao peso corporeo com o crescimento. 18 

ACT: agua corporea total; VEC: volume extracelular; VIC: volume intracelular. 
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Balance* da agua 19 

0 balango de agua depende da ingestao e da excregao de agua 
livre, reguladas por discretas alteragoes na osmolalidade efeti- 
va e no volume do CEC. Celulas osmorreceptoras, localizadas 
no hipotalamo, estimulam ou inibem os centros da sede e de 
liberagao de HAD. Quando ha aumento da osmolalidade plas¬ 
matica, os osmorreceptores perdem volume, estimulando a 
sede e a liberagao de HAD; quando cai a osmolalidade plasma- 
tica, os osmorreceptores edemaciam, inibindo a sede e dimi- 
nuindo a liberagao de HAD. 

A queda de pressao arterial ou da contragao do CEC (queda 
do volume circulante maior que 7 a 10%) atua em barorrecep- 
tores estimulando a liberagao de HAD e a sede. De modo con- 
trario, o aumento da volemia ou da pressao arterial inibe a li¬ 
beragao do HAD e a sede. Embora os osmorreceptores sejam 
mais sensiveis, o estimulo da hipovolemia sobre barorrecepto- 
res prevalece, sendo capaz de aumentar a sede e a liberagao de 
HAD mesmo em situagoes de osmolalidade plasmatica efetiva 
aumentada, protegendo o organismo contra o choque. 

Apesar de a ingestao diaria de solutos e agua ser bastante 
variavel, a osmolalidade plasmatica mantem-se entre 285 e 
295 mOsm/kg de agua. Aumento de 1 a 2% na osmolalidade 
plasmatica e urn estimulo potente para desencadear a sede. A 
contragao do CEC em 7 a 10% tambem estimula a sede, possi- 
velmente pelo aumento das taxas de angiotensina II. A hipos- 
molalidade e a hipervolemia exercem efeito inibitorio sobre a 
sede. 

Portadores de certas doengas neurologicas que impedem a 
sensagao de sede (hipodipsia ou adipsia) e pacientes incapa- 
zes de obter agua, como lactentes, pacientes entubados ou se- 
dados e portadores de deficiencia fisica ou neurologica, apre- 
sentam riscos maiores de desenvolver disturbios 
hiperosmolares e desidratagao. Por outro lado, habitos cultu¬ 
ral ou pessoas com doengas psiquiatricas ou neurologicas po- 
dem ingerir grandes quantidades de agua mesmo sem estimu¬ 
lo fisiologico para tal. 

A perda de agua ocorre via pulmoes, pele, trato gastrointes¬ 
tinal e, sobretudo, rins. As perdas insensiveis variam com a re- 
lagao superficie corporea/peso, a frequencia respiratoria, a 
atividade fisica, a temperatura ambiente e o estresse. As per¬ 
das pelo trato gastrointestinal normalmente sao pequenas, 
mas devem ser consideradas na presenga de doengas intesti- 
nais. A excregao renal e fundamental para a manutengao da 
composigao e do volume do CEC e depende primordialmente 
da agao renal do HAD. 

A excregao de agua livre depende do ritmo de filtragao glo¬ 
merular (RFG) e da oferta adequada de agua, Na + e Cl ao tubu- 
lo contornado proximal. Caminhando pelo nefron, na porgao 
descendente da alga de Henle, o intersticio medular hipertoni- 
co reabsorve agua, aumentando a tonicidade do fluido lumi¬ 
nal. Na alga de Henle ascendente, ocorre reabsorgao de Na + e 
de Cl por meio do cotransportador Na + /K + /Cf na membrana 
luminal (sitio de agao da furosemida), igualando a tonicidade 
intersticial a luminal, diminuindo a osmolalidade do liquido 
luminal e favorecendo a excregao de agua livre nos segmentos 
distais. Na ausencia de HAD, o tubulo contornado distal e 


duto coletor sao impermeaveis a agua, formando urina maxi- 
mamente diluida, com debito urinario elevado e osmolalidade 
urinaria minima de 50 mOsm/kg de agua. Redugao importan- 
te da fungao renal, baixa oferta de Na + ao tubulo contornado 
proximal, uso de diuretico de alga (como a furosemida) e pre¬ 
senga de HAD alteram a capacidade de diluigao urinaria. 

0 aumento da tonicidade ou a queda do volume efetivo cir¬ 
culante (contragao do CEC, hipoalbuminemia, insuficiencia 
cardiaca) estimula a liberagao de HAD, com diminuigao da ex¬ 
cregao renal de agua livre. 

A resposta renal apropriada a contragao do volume EC e a 
excregao de urina com baixo conteudo de Na + e Cl. Normal¬ 
mente, 99,5% da carga filtrada de Na + sao reabsorvidos, po- 
dendo atingir 100% na presenga de contragao do volume EC. A 
taxa de filtragao glomerular diminui quando o volume do EC e 
reduzido. A falha em conservar Na + e Cf em situagoes de con¬ 
tragao do volume EC indica perda renal de sal. Havendo ex- 
pansao do volume EC, ocorre aumento da taxa de filtragao glo¬ 
merular e diminuigao da reabsorgao de Na + , resultando em 
aumento da natriurese. 1617 

Hormonio antidiuretico 

0 HAD ou arginina-vasopressina, sintetizado nos nucleos su- 
praoptico e paraventricular do hipotalamo, e armazenado e se- 
cretado pela neuro-hipofise em resposta ao aumento da osmo¬ 
lalidade serica e a diminuigao do volume arterial efetivo. 
Existem dois receptores para a HAD: vasopressina-1 (V } ) e va- 
sopressina-2 (V 2 ). Quando o HAD liga-se ao V 1 (receptor vascu¬ 
lar), ocorre aumento da pressao arterial. No tubulo distal e no 
duto coletor, o HAD liga-se a receptores V 2 , levando a formagao 
de AMP cfclico e ativagao da proteinaquinase A. Dessa forma, 
o HAD favorece a insergao dos canais de agua (aquaporinas 2) 
na membrana luminal dos tubulos coletores, tornando-os per- 
meaveis a agua, possibilitando sua reabsorgao do meio menos 
concentrado (luminal) para o mais concentrado (intersticio 
medular). Assim, ha diminuigao do debito urinario e formagao 
de urina com osmolalidade elevada, conservando agua livre. 
Sob a agao do HAD, a osmolalidade urinaria pode atingir de 
700 (em recem-nascidos) ate 1.200 mOsm/kg de agua. Alem 
do aumento da osmolalidade serica e da redugao do volume ar¬ 
terial efetivo, outros estimulos fisiologicos aumentam a libera¬ 
gao de HAD, como dor, nauseas, ansiedade e estresse. 1617 

Aldosterona 

A aldosterona 20 e a molecula efetora final do sistema renina- 
-angiotensina e atua nas celulas epiteliais do nefron distal e 
do colon, promovendo reabsorgao de Na + e excregao de potas- 
sio (K + ). A agua segue o movimento do Na + via osmose, esta- 
bilizando o volume plasmatico e, consequentemente, a pres¬ 
sao arterial. 

A elevagao da pressao arterial e induzida pela aldosterona 
por meio da ativagao dos receptores de mineralocorticoide 
(MR) em regioes circunventriculares no sistema nervoso cen¬ 
tral (SNC). A aldosterona age tambem modulando o tonus 
vascular, aumentando a resposta pressorica induzida por cate- 
colaminas e por agao nos receptores de angiotensina II. Ela 
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tambem promove a deposigao de colageno em vasos sangui- 
neos e musculo cardiaco, favorecendo a fibrose e a hipertrofia 
cardiaca. 

0 efeito principal da aldosterona nos tecidos epiteliais e 
promover a reabsorgao de Na + e a secregao de K + e hidrogenio 
(H + ). Liga-se aos receptores de membrana, aumentando o nu- 
mero e a atividade da bomba Na + /K + -ATPase na membrana 
basolateral e facilitando a abertura dos canais de Na + na mem¬ 
brana luminal. 0 transporte de Na + pela membrana apical de 
tecidos epiteliais e mediado pelo canal de Na + epitelial (ENaC) 
sensivel a amilorida e representa o passo limitante no trans¬ 
porte ionico regulado pela aldosterona. 

0 ENaC e encontrado nas celulas epiteliais que reabsorvem 
sais e revestem o nefron distal, colon distal, dutos salivares, 
glandulas sudoriparas e pulmao. Desempenha urn papel critico 
na homeostasia do Na + , volume sanguineo e pressao arterial. 

0 transporte ativo pela membrana basolateral e catalisado 
pela bomba de Na + e K + ATP dependente (Na/K ATPase). 

Peptfdios natriureticos 

Os peptidios natriureticos (PN) 21 ’ 22 apresentam importantes 
agoes cardiovasculares, renais, endocrinas e paracrinas, sendo 
descritos quatro tipos: peptidio natriuretico atrial (PNA), pep- 
tfdio natriuretico do tipo B (PNB), peptidio natriuretico do 
tipo C (PNC) e peptidio natriuretico do tipo D (PND). 

Em conjunto, contrabalangam os efeitos do sistema reni- 
na-angiotensina-aldosterona (SRAA). 

0 PNA e o PNB sao produzidos nos atrios e ventriculos do 
coragao e secretados por distensao dessas camaras cardiacas e 
pela elevagao da pressao arterial. Seus efeitos agudos sao o au- 
mento do RFG e da excregao renal de Na + e agua, por meio da 
inibigao da bomba de Na + /K + -ATPase e dos ENaC sensiveis a 
amilorida, bem como supressao da secregao de renina e de al¬ 
dosterona. Eles produzem vasodilatagao sistemica e renal, au- 
mento da permeabilidade vascular, efeitos anti-inflamatorios, 
antiproliferativos e antifibroticos. Suas concentragoes plas- 
maticas aumentam em resposta a distensao do tecido atrial 
antagonizando os efeitos da angiotensina II no tonus vascular, 
na secregao de aldosterona, na reabsorgao de Na + e no cresci- 
mento celular vascular. 

0 PNC e encontrado predominantemente no cerebro e em 
celulas endoteliais. Suas concentragoes no plasma sao muito 
baixas. Ele e produzido em pequenas quantidades pelo cora¬ 
gao e seus efeitos renais ainda sao pouco compreendidos. 
Atua na placa de crescimento endocondral, promovendo re- 
modelamento vascular, proliferagao de fibroblastos e cresci¬ 
mento linear dos ossos longos. 

As agoes do PND ainda sao desconhecidas. 

A maioria dos efeitos dos PN e mediada por receptores es- 
pecificos de membrana, que ativam a guanilato-ciclase e pro¬ 
duzem monofosfato de guanosina ciclico (GMPc). 0 PNA e o 
PNB ligam-se ao receptor do tipo A (NPR-A), enquanto o PNC 
liga-se preferencialmente ao receptor do tipo B (NPR-B). Am- 
bos sao abundantes na vasculatura, no coragao, nos rins, nas 
glandulas suprarrenais e nos pulmoes, mas o NPR-B apresen- 
ta maior expressao no cerebro. 


Os efeitos tubulares do PNA e do PNB incluem inibigao da 
reabsorgao proximal de Na + , bloqueio da reabsorgao de Na + 
nos dutos coletores medulares, inibigao das agoes da angio¬ 
tensina II nos tubulos proximais e antagonismo da vasopressi- 
na nos dutos coletores corticais. Em pacientes saudaveis, a 
administragao de PNA produz aumento da fragao de filtragao, 
por causa do relaxamento das celulas mesangiais, e mantem 
ou eleva a taxa de filtragao glomerular, por meio de vasodilata¬ 
gao das arteriolas aferentes e, possivelmente, vasoconstrigao 
das arteriolas eferentes. 

Balanco do sodio 

A natremia 19 varia de 135 a 145 mEq/L. Ja a concentragao de 
Na + intracelular varia entre 10 e 20 mEq/L, de acordo com o 
tipo de celula. 

0 balango de Na + depende de sua ingestao e de sua excre¬ 
gao renal. A ingestao de Na + esta pouco relacionada a esrirnu- 
los fisiologicos, variando principalmente com habitos cultu¬ 
ral. A perda de Na + pelo suor e irrelevante, estando 
aumentada na fibrose cistica, na doenga de Addison e na for¬ 
ma sistemica do pseudo-hipoaldosteronismo tipo 1, e dimi- 
nuida no hiperaldosteronismo. A absorgao de Na + intestinal e 
limitada, e sua excregao em situagoes normais e pequena. 
Portanto, o conteudo de Na + depende basicamente da excre¬ 
gao ou retengao de Na + no nivel renal. 

Variagoes no conteudo de Na + repercutem sobre o volume 
do CEC, mais significativamente sobre o volume circulante 
efetivo (volemia). Quando ha sobrecarga de Na + , o CEC expan- 
de e ocorre hipervolemia; quando o conteudo de Na + diminui, 
o CEC contrai e ocorre hipovolemia. Barorreceptores localiza- 
dos em arterias e veias centrais sao sensiveis a alteragoes no 
volume circulante e estimulam ou inibem a reabsorgao de Na + . 
Os principals mediadores desse mecanismo sao os hormonios 
angiotensina II (AT II) e aldosterona e os PN. Alteragoes fisi- 
cas renais e atividade simpatica tambem influenciam a excre¬ 
gao renal de Na + (Tabela 1). 

Excregao renal de sodio 

0 balango de Na + depende de fatores que regulam a excregao e 
a reabsorgao de Na + nos segmentos do nefron. 19 Em situagoes 
normais, mais de 90% do Na + filtrado tern que ser reabsorvido 
para manter o balango de Na + do organismo. No tubulo proxi¬ 
mal, ocorre aproximadamente 2/3 da reabsorgao de Na + . Como 
esse segmento e permeavel a agua, a osmolalidade luminal e 
igual a do CEC. No entanto, as celulas tubulares sao dotadas de 
bombas localizadas na membrana basolateral (contraluminal) 

Tabela 1 Efeito da volemia sobre a natriurese 23 


Alterapao volemica 

Regulapao 

Mediador 

Efeito 

Hipervolemia 

t PVC 

t PN 

t Natriurese 


f RFG 

i Renina/AT 11/ 




Aldosterona 


Hipovolemia 

t Atividade 

t Catecolaminas 

1 Reabsorgao 


simpatica 

j Renina/AT 11/ 

de sodio 


1 RFG 

Aldosterona 



PVC: pressao venosa central; RFG: ritmo de filtrapao glomerular; PN: 
peptidio natriuretico; AT II: angiotensina II. 
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que, a custa de ATP, joga tres ions de Na + para fora transportan- 
do dois ions de K + para dentro da celula, mantendo a concen¬ 
tragao de Na + intracelular baixa e tornando a celula carregada 
negativamente em relagao ao lumen, criando um gradiente ele- 
troquimico para reabsorgao de Na + . 0 transporte de Na + para o 
CIC ocorre principalmente acoplado a outras moleculas ou nu- 
trientes (cotransportadores), como glicose, aminoacidos, fos- 
fato e anions organicos. A eletroneutralidade e mantida pela 
reabsorgao de CT ou, em menor parte, pela troca do ion H + se- 
cretado para a luz tubular, regenerando bicarbonato. 

Na alga ascendente de Henle, a reabsorgao de Na + ocorre 
ativamente por meio do cotransportador eletroneutro Na + / 
K + /Cf (inibido por furosemida) e a favor do gradiente criado 
pela bomba Na + /K + -ATPase na membrana basolateral. A 
reabsorgao de Na + depende da concentragao luminal de Na + e 
e estimulada pela agao de HAD na porgao grossa da alga as¬ 
cendente e inibida por diureticos de alga (furosemida). No tu- 
bulo contornado distal, a reabsorgao de Na + esta acoplada ao 
cotransporte ativo de Cf, gerando elevado gradiente transepi- 
telial de Na + . Como esse segmento e praticamente impermea- 
vel a agua, o uso de diuretico tiazidico, capaz de inibir o co¬ 
transportador Na + /Cf, compromete a excregao de agua livre e 
a capacidade de diluigao urinaria. 

0 duto coletor e o segmento onde acontece a reabsorgao de 
Na + e Cl em troca da secregao tubular de K + e H + . A aldostero- 
na favorece a abertura de canais de Na + e, em situagoes de hi- 
povolemia, praticamente todo Na + e reabsorvido nesse seg¬ 
mento. Ja em situagoes de hipervolemia, ocorre liberagao de 
PNA, que inibe a reabsorgao de Na + (Figura 2). 



Figura 2 Excregao renal de sodio. 24 


Hiponatremia 

E definida pela concentragao plasmatica de Na + abaixo de 135 
mEq/L. A hiponatremia indica diminuigao da relagao Na + / 
H 2 0, que pode ocorrer em virtude de perda de Na + ou ganho de 
agua, e implica expansao do volume IC. Portanto, a hiponatre¬ 
mia causa edema celular, exceto em situagoes de hiperglice- 
mia ou uso de manitol, que levam a hiponatremia por translo- 
cagao, decorrente do desvio de agua do IC para o EC. 1617 Essa 
hiponatremia e dilucional e nao ajuiza a perda de Na + . 

Na presenga de hiponatremia, deve-se descartar a pseudo- 
-hiponatremia, que ocorre quando ha aumento da fase nao 
aquosa do plasma, como em situagoes de hiperlipidemia ou hi- 
perproteinemia, e o metodo laboratorial utilizado. Quando o 
metodo laboratorial usado for a fotometria de chama, por 
exemplo, e medida a concentragao de Na + no volume plasmati- 
co total, e nao na agua plasmatica, levando a uma interpretagao 
equivocada de hiponatremia. Outros metodos, como eletrodo 
Na + seletivo ou metodo da condutancia, medem a concentra¬ 
gao de Na + na agua plasmatica, evitando o problema. 16 

Respostas fisiologicas a hiponatremia 
A resposta renal apropriada ao deficit de Na + (contragao do vo¬ 
lume EC) e evitar a excregao adicional de Na + , Cl e agua na uri- 
na. A urina deve ter baixa concentragao de Na + e Cl e alta os- 
molalidade. Altas concentragoes de Na + e Cf na urina de 
pacientes com hiponatremia e contragao do volume EC suge- 
rem perda renal de Na + . A resposta renal apropriada ao exces- 
so de agua e excretar volume maximo de urina diluida (osmo- 
lalidade urinaria < 100 mOsm/kg de agua). Se esta resposta 
nao for observada, o HAD pode estar agindo. 1617 

Etiologias 

As principais causas de hiponatremia estao listadas na Tabela 2. 

Hiponatremias hipovolemicas 

Insuficiencia suprarrenal 

Doenga de Addison, hiperplasia congenita de suprarrenal, sin- 
drome de Waterhouse-Friderichsen, choque septico, adreno- 
leucodistrofia, tuberculose de suprarrenal e tumores de hipofi- 
se sao doengas que cursam com insuficiencia suprarrenal e 
deficiencia de cortisol. As deficiencias de cortisol e aldosterona 
causam, respectivamente, queda da volemia efetiva, por conta 
da redugao do debito cardiaco e da contragao do CEC pela per¬ 
da de Na + . Isso estimula a liberagao de HAD, piorando a hipo¬ 
natremia. 0 uso prolongado de corticosteroides (por mais de 2 
semanas) pode levar a supressao do hormonio adrenocortico- 
tropico (ACTH), causando insuficiencia suprarrenal secunda¬ 
ria apos a suspensao abrupta do tratamento. Medicagoes como 
etomidato, cetoconazol, dopamina, betabloqueadores, espiro- 
nolactona e inibidores da prostaglandina inibem a agao da al¬ 
dosterona e podem produzir sintomas mais leves. A crise addi- 
soniana e desencadeada por situagoes de estresse (trauma, 
cirurgia, infecgao) e pode se apresentar com choque hipovole- 
mico nao responsivo a ressuscitagao fluidica. A associagao com 
hiperpotassemia e acidose metabolica e frequente. 0 tratamen¬ 
to com reposigao hormonal deve ser iniciado imediatamente. 
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Tabela 2 Diagnostico diferencial das hiponatremias 

• Hiponatremia com osmolalidade aumentada (dilucional ou falsa), plasma e urina hipertonicas, natriuria < 15 mEq/L 

• Hiponatremia com osmolalidade normal (facticia, artefatual ou pseudo-hiponatremia), plasma e urina isotonicos, natriuria variavel 

• Hiponatremia com osmolalidade diminuida (verdadeira), plasma e urina hipotonicos 


Volemia 


Natriurese 


Causas 


Diminuida 


Perdas renais 


> 20 mEq/L (urina iso ou 
hipostenurica) 


Diurese osmotica por: 


Manitol 


Ureia 


Glicose (diabete melito) 


Uso de natriureticos: efeito imediato 
Insuficiencia suprarrenal 

Sindrome perdedora de sal cerebral {cerebral salt wasting syndrome') 

Fase poliurica da insuficiencia renal 

Diurese pos-obstrutiva 

Acidose tubular renal 

Alcalose metabolica 


Perdas extrarrenais 


< 15 mEq/L (urina hipertonica) Perdas hipertonicas Doengas diarreicas agudas’ 

Drenagem de liquidos cavitarios # 

Perdas para o 3 g espago por: 

• queimaduras extensas 

• traumas musculares 

• pancreatite 

• peritonites 

• derrame pleural 

Diabete melito 


Fibrose cistica 


Resinas de troca ionica 


Natriureticos: efeito tardio 


Aumentada ou 
normal 


> 20 mEq/L (urina iso ou 
hipostenurica) 


< 15 mEq/L (urina hipertonica) 


Desnutrigao 
Dieta hipossodica 
Hipopotassemia* * 

Intoxicagao hidrica (potomania) 
Insuficiencia renal avangada 
SIHAD* 

Insuficiencia cardiaca congestiva 
Hipoalbuminemia por: 


Insuficiencia hepatica 
Sindrome nefrotica 


Desnutrigao grave 


> 20 mEq/L (urina mais SIHAD 

hipertonica que a esperada: >50 

mOsm/kg de agua) Hipotireoidismo 

< 15 mEq/L (urina hipertonica) Polidipsia primaria 

Dieta hipossodica 

Clisteres hipotonicos 

Disturbios de osmorreceptores 

* Se ocorrer com alcalose metabolica, entao: sodio urinario > 20 mEq/L e Cl urinario < 15 mEq/L. 

SIHAD: sindrome da secreqao inapropriada de hormonio antidiuretico. 

# Derrame pleural e ascite. 
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Sindrome perdedora de sal cerebral (SPS) 

A SPS e definida pela excregao excessiva de Na + e CT, na pre¬ 
senga de contragao do volume arterial efetivo, em pacientes 
com lesao cerebral e sem evidencia de outras causas para o au- 
mento da excregao de Na + e Cl. Caracteriza-se por osmolalida- 
de urinaria maior que a osmolalidade plasmatica e concentra- 
gao urinaria de Na + elevada (> 80 mEq/L) na presenga de 
balango cumulativo negativo de Na + ou Cl'. Provavelmente, a 
incidencia de SPS seja muito menos comum do que a literatu- 
ra sugere. 25 27 

A SPS pode ser resultado do aumento da secregao de pepti- 
dio natriuretic cerebral (BNP) com supressao subsequente 
de smtese aldosterona, descrito em pacientes com trauma cra- 
niano e hemorragia subaracnoide. Niveis de HAD podem estar 
aumentados em resposta a hipovolemia. A terapia de reposi¬ 
gao de mineralocorticoides (acetato de fludrocortisona) tern 
sido eficaz em alguns pacientes. 28 ' 30 

Os criterios de exclusao do diagnostic de SPS sao a pre¬ 
senga de uma razao fisiologica para a excregao de Na + e Cl, 
como a expansao do volume EC, ou uma causa nao cerebral 
para a natriurese, como a administragao exogena de diuretic, 
estados diuretic-similes (como sindrome de Bartter, sindro- 
me de Gitelman, hipoaldosteronismo) e insuficiencia renal 
poliurica. 

0 diagnostic de SPS e de exclusao e so pode ser feito na 
ausencia de urn estimulo fisiologico para o aumento da natriu- 
rese. Por exemplo: pacientes com trauma cranioencefalico fre- 
quentemente recebem grandes volumes de ressuscitagao hi- 
drica durante o atendimento inicial na sala de trauma e 
mesmo antes de chegar ao hospital, na cena do trauma ou du¬ 
rante o transporte para a unidade de saude. Pacientes com he¬ 
morragia subaracnoidea em geral recebem infusoes agressivas 
de solugao salina, a “terapia dos tres H” (hipervolemia/hemo- 
diluigao/hipertensao) para prevenir o vasoespasmo, melhorar 
o fluxo sanguineo cerebral e evitar a isquemia tardia. Assim, a 
expansao previa do volume EC pode ser responsavel pela na- 
triurese excessiva nesses pacientes. 27 

A presenga de deficit total de Na + e Cl' deve ser confirmada 
para determinar contragao do volume do EC. Para estabelecer 
se ha deficit de Na + , e necessario calcular o balango de Na + e 
agua, e nao se basear apenas na concentragao urinaria de Na + 
ou em sua taxa de excregao. 31 

Ao se fazer o balango de Na + , inclui-se o K + nos calculos por- 
que o Na + pode entrar nas celulas junto com a saida do K + . Fre- 
quentemente, o diagnostic de SPS e feito com base no balan¬ 
go negativo de Na + em apenas 1 dia. Entretanto, e importante 
que se analise o balango cumulativo, considerando todas as 
infusoes e eliminagoes, desde o inicio do atendimento (in- 
cluindo aquelas na ambulancia, sala de trauma, centra cirurgi- 
co, etc.). 

Para que se estabelega o diagnostic de SPS, um balango 
cumulativo negativo de Na ++ , K + e Cl deve estar presente. 0 ba¬ 
lango cumulativo negativo de Na + deve exceder 2 mEq/kg, 
que e a excregao esperada de Na + em pessoas saudaveis que 
diminuem agudamente sua ingestao de sal. Na maioria dos 
casos, as medidas dos eletrolitos urinarios nao estao disponi- 


veis durante toda a internagao, porque as urinas iniciais costu- 
mam ser desprezadas. Contudo, e possivel calcular estimati- 
vas bastante razoaveis de balangos de Na ++ , K + e Cl com os 
dados obtidos dos prontuarios dos pacientes, desde que se co- 
nhegam o volume total de fluido administrado, o volume total 
de urina e de outros fluidos eliminados e as concentragoes 
plasmaticas iniciais e finais de Na + , K + e Cl'. 32 
Assim: 

Balango de (Na + + K + ) = [([Na + ]f + [K + ]f) x ACTf] - [([Na + ]i + 
[K + ]i) x ACTi] 

Balango de Cl = ([Cl ]f x ACTQ - ([Cl ]i x ACTi) 

ACT: agua corporea total (70% do peso corporeo em lactentes 
jovens, 65% em criangas e 60% em adolescentes e adultos); i: 
inicial; f: final; ACTf = ACTi + balango hidrico. 

Quando o paciente recebe grandes volumes de salina isotoni- 
ca durante varios dias, a sobrecarga de sal pode causar aumen¬ 
to da pressao arterial e induzir natriurese fisiologica. Alem dis- 
so, o volume arterial efetivo expandido por periodo prolongado 
leva a infrarregulagao ( down-regulation ) da reabsorgao renal 
de Na + , por internalizagao dos componentes de reabsorgao de 
Na + no tubulo proximal. Havendo redugao da taxa de infusao 
de salina nessa situagao, o paciente continuara a excretar Na + 
ate que seus transportadores sejam reinseridos nas membra- 
nas celulares do nefron proximal. Assim, uma forma de perda 
renal de sal secundaria se desenvolve, mas isso nao e SPS, 
pois ha uma razao fisiologica para a natriurese elevada, ou 
seja, o balango cumulativo positivo de Na + e Cl'. 16 ’ 27 

Hiponatremia adquirida durante a hospitalizagao 

A hiponatremia adquirida durante a hospitalizagao relaciona- 
-se a administragao de fluidos hipotonicos em situagoes em 
que ha aumento da secregao de HAD. 3,33 ' 35 Na maioria dos ser- 
vigos pediatrics, as necessidades hfdricas de manutengao de 
criangas hospitalizadas sao calculadas utilizando o metodo de 
Holliday e Segar, que relaciona as necessidades hidricas do in- 
dividuo ao gasto energetico diario determinado pelo peso: 36 

• ate 10 kg: 100 kcal/kg; 

• de 10 a 20 kg: 1.000 kcal + 50 kcal/kg para cada kg acima de 
10 kg; 

• >20 kg: 1.500 kcal + 20 kcal/kg para cada kg acima de 20 kg. 

A quantidade recomendada de agua com base no metodo de 
Holliday e Segar e de 100 mL/100 kcal/dia: 50 mL/100 kcal/ 
dia para reposigao das perdas insensiveis de agua e 66,7 
mL/100 kcal/dia para reposigao das perdas renais conside¬ 
rando a eliminagao de urina iso-osmotica em relagao ao plas¬ 
ma (-300 mOsm/L) e descontando 16,7 mL/100 kcal/dia da 
produgao de agua endogena pelo metabolismo. As necessida¬ 
des eletroliticas de manutengao recomendadas sao de 3 mEq 
de Na + /100 kcal/dia e 2 mEq de K + /100 kcal/dia. Dessa for¬ 
ma, o soro de manutengao ira conter 30 mEq/L de Na + e, por- 
tanto, sera hipotonico em relagao ao plasma. 36 A partir de va- 
rias publicagoes que relatam a ocorrencia de obito e de 
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sequelas neurologicas graves resultantes de hiponatremia 
aguda em criangas hospitalizadas associada a administragao 
de fluidos hipotonicos, o metodo de Holliday e Segar para o 
calculo das necessidades hidricas de manutengao tem sido 
bastante criticado. 3 ’ 3337 ' 40 

Embora essas recomendagoes possam ser apropriadas para 
criangas saudaveis, elas nao sao apropriadas para criangas 
com enfermidades agudas ou no periodo pos-operatorio, que 
frequentemente tem diminuigao da capacidade de excretar 
agua livre resultante do aumento da liberagao de HAD. Em 
criangas hospitalizadas, varios estimulos nao osmoticos para 
a secregao de HAD podem estar presentes, como deplegao de 
volume, dor, nausea, ansiedade, estresse e uso de drogas. 
Alem disso, esses pacientes tem menos perdas insensiveis de 
agua, em decorrencia do jejum prolongado e da inatividade fi- 
sica, que diminuem o gasto energetico e, consequentemente, 
a quantidade de agua necessaria para compensar as perdas por 
evaporagao para dissipagao do calor. Em criangas sob ventila- 
gao mecanica, nao ha perdas insensiveis de agua pelos pul- 
moes em virtude da umidificagao e do aquecimento dos gases 
inspirados. 41 ' 44 Portanto, em criangas gravemente enfermas, a 
administragao de 100% do volume de manutengao calculado 
segundo o metodo de Holliday e Segar, sob a forma de solugao 
hipotonica, pode resultar em hiponatremia. 

Estudos randomizados demonstraram maior risco de hipo¬ 
natremia associado a administragao de fluido hipotonico de 
manutengao comparado com fluido isotonico em criangas no 
pos-operatorio 45 ’ 46 e durante internagao na UTI. 4748 0 uso de 
fluido isotonico (140 mEq de Na + /L) de manutengao para 
criangas hospitalizadas associou-se a menor risco de hipona¬ 
tremia comparado a fluido hipotonico (77 mEq de Na + /L). 49 A 
administragao de grandes volumes de salina isotonica tam- 
bem pode causar hiponatremia associada ao fenomeno de 
dessalinizagao 50 (Figura 3). 

Apos a restauragao do volume arterial efetivo com bolo de 
fluido isotonico, deve-se administrar 50% das necessidades 
de manutengao calculadas pelo metodo de Holliday e Segar 
sob a forma de salina isotonica. Ajustes diarios no volume e na 
composigao da solugao devem ser feitos de acordo com o ba- 
lango hidrico e com a concentragao plasmatica de Na + . 

Hiponatremias hipervolemicas 26 
Ocorrem em situagoes nas quais ha diminuigao da capacidade 
de excregao renal de agua associada ou nao a condigoes de ma 
perfusao tecidual, levando ao aumento da reabsorgao de Na + e 
de agua para melhorar o volume efetivo circulante. Tanto o 
Na + quanto a ACT estao aumentados (estados edematosos). 

Insuficiencia renal avangada 

A disfungao tubular leva a diminuigao da capacidade de dilui- 
gao urinaria, mesmo na ausencia de HAD, e a queda no RFG 
reduz a excregao renal de solutos. Na insuficiencia renal oligu- 
rica ou anurica, ocorre hiponatremia e hipervolemia graves, 
muitas vezes dependentes de tratamento com metodos diali- 
ticos. 


Insuficiencia cardiaca congestiva (ICC) 
e hipoalbuminemia 

0 baixo volume circulante efetivo gera estimulo para reabsor¬ 
gao de Na + (via AT II e aldosterona) e liberagao de HAD. Alem 
do estimulo para reabsorgao de agua, o paciente aumenta a in- 
gestao de agua em razao da sede, tornando o aumento da ACT 
maior que o aumento de Na + . 0 Na + urinario e menor que 20 
mEq/L e a osmolalidade urinaria e elevada. Como o desenvol- 
vimento da hiponatremia e gradativo, os sintomas sao raros, 
apesar de a natremia chegar a 115 mEq/L. 0 tratamento deve 
ser direcionado para a causa de base, associado a restrigao 
cautelosa de Na + e agua e ao uso de diureticos nao tiazidicos. A 
administragao de Na + geralmente esta contraindicada, salvo 
casos sintomaticos. 0 tratamento da hiponatremia em pacien¬ 
tes com ICC consiste em restrigao hidrica e em medidas que 
visam a melhorar a fungao cardiaca. Os inibidores de enzima 
conversora de angiotensina (ECA) aumentam o debito cardia- 
co e a volemia efetiva circulante, diminuindo os niveis de 
HAD, AT II e norepinefrina, alem de antagonizar a agao do 
HAD nos dutos coletores por meio da liberagao local de prosta- 
glandinas. Os diureticos de alga inibem a reabsorgao de Na + e, 
junto a diminuigao do HAD, reduzem a reabsorgao de agua li- 
vre nos segmentos distais do nefron. A melhora do debito car- 
diaco e a redugao dos niveis de AT II reduzem a sensagao de 
sede, deixando o paciente mais confortavel. Apesar disso, os 
inibidores de ECA podem ser mal tolerados em fases avanga- 
das de ICC, levando a hipotensao ou piorando a azotemia ou a 
hiperpotassemia. Quando isso ocorre, a utilizagao de drogas 
que aumentem a contratilidade cardiaca deve ser considerada. 
Na sindrome nefrotica, o uso de albumina aumenta a pressao 
oncotica e melhora a volemia efetiva. Na insuficiencia hepati- 
ca, a hiponatremia desenvolve-se lentamente de modo assin- 
tomatico em virtude da diminuigao da sintese proteica e vaso- 
dilatagao, mas pode precipitar a encefalopatia hepatica. Nesse 
caso, deve-se manter a restrigao hidrica rigorosa e, se necessa- 
rio, aumentar a oferta de Na + e administrar albumina. 

Hiponatremias com volemia 
clinicamente normal 26 

Ocorre quando ha disturbios do balango de agua, com excesso 
de agua livre em relagao ao Na + . 0 Na + corporeo encontra-se 
normal, mas ha aumento da ACT. 

Polidipsia primaria 

0 aumento da ingestao de agua, compulsiva ou habitual, e a 
causa mais comum de polidipsia primaria na infancia. Doen- 
gas psiquiatricas ou lesoes hipotalamicas sao mais raras. 
Como os mecanismos de excregao de agua estao intactos, o ex¬ 
cesso de agua ingerida suprime a liberagao de HAD e causa po- 
liuria, impedindo a queda acentuada da osmolalidade plasma¬ 
tica e da natremia. Ocorre osmolalidade urinaria menor que 
100 mOsm/kg e natriuria menor que 20 mEq/L. Em alguns 
pacientes, o estimulo da sede ocorre em niveis menores de os- 
molalidade (novo nivel de estimulo do osmotato) com libera- 
gao de HAD inalterada. Em outros, alem da polidipsia, existe 
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aumento da liberagao e da resposta ao HAD, como acontece 
em surtos psiquiatricos. Esses pacientes apresentam risco de 
desenvolver hiponatremia sintomatica. 0 tratamento em lon- 
go prazo consiste na restrigao hidrica e no controle de peso, 
alem da investigagao de disturbio psiquiatrico concomitante. 

Baixa ingestao de soluto 

A administragao de formulas lacteas preparadas inadequada- 
mente pode resultar em solugoes com baixo conteudo de solu¬ 
to, expondo lactentes jovens a formas graves de hiponatremia, 
mesmo com ingestao hidrica normal. Dietas a base de cha e 
torradas e bebedores contumazes de cerveja tambem podem 
apresentar hiponatremia. A baixa oferta de Na + aos segmentos 
proximais do nefron compromete a capacidade de diluigao 
urinaria. A osmolalidade urinaria e a natriuria sao baixas, po- 
rem a ausencia de poliuria, mas com ingestao normal ou urn 
pouco aumentada de agua, distingue esses pacientes daqueles 
com polidipsia. 

Sindrome de secregao inapropriada do hormonio 
antidiuretico 

A sindrome de secregao inapropriada do hormonio antidiure¬ 
tico (SIHAD) caracteriza-se pela liberagao excessiva de HAD 
na ausencia de urn estimulo fisiologico apropriado. 0 diagnos¬ 
tic de SIHAD baseia-se na hiponatremia com urina inapro- 
priadamente concentrada, sem evidencia de doenga renal, su- 
prarrenal ou tireoidiana. Em pacientes com SIHAD, a 
osmolalidade urinaria excede a osmolalidade plasmatica e a 
concentragao urinaria de Na + e elevada (> 50 mEq/L). Os me- 
canismos envolvidos na SIHAD incluem: 


• liberagao de HAD nao relacionada a osmolalidade plasmatica, 
desencadeada por sinais aferentes nao osmoticos (como as 
doengas pulmonares ou as do SNC); 

• reset do osmostato: a regulagao da liberagao do HAD e normal, 
mas ocorre ao redor de urn limiar hipotonico, ou seja, o HAD e 
liberado mesmo na presenga de concentragao plasmatica de 
Na + abaixo do normal; 

• liberagao autonoma de HAD por celulas neoplasicas, como as 
do carcinoma de pulmao; 

• estimulagao central da liberagao de vasopressina por drogas, 
incluindo opioides, ecstasy, antidepressivos triciclicos e agen- 
tes antineoplasicos (como a ciclofosfamida e a vincristina). 

A geragao de agua livre em pacientes com aumento da secre¬ 
gao de HAD ocorre por dessalinizagao da salina infundida. A 
infusao de salina isotonica causa expansao do volume EC e as 
agoes do HAD levam a excregao de salina como uma solugao 
hipertonica e retengao de agua livre no corpo (Figura 3). 1617 

Recentemente, o termo “sindrome de antidiurese inapro¬ 
priada” foi proposto, pois, em alguns pacientes com hipona¬ 
tremia e baixo debito urinario, as concentragoes plasmaticas 
de arginina-vasopressina podem ser baixas ou indetectaveis, 
como naqueles com mutagoes do receptor de vasopressina no 
canal regulador de agua, resultando em urina concentrada na 
ausencia de HAD. 25 Alem disso, os pacientes que tern baixa 
carga distal de filtrado associada com dieta pobre em Na + po¬ 
dem ter baixos niveis plasmaticos de vasopressina, com su- 
prarregulagao ( up-regulation) dos receptores V 2 no nefron dis¬ 
tal, o que pode causar a excregao de urina concentrada e 
hiponatremia. 16 



Figura 3 Produgao de agua livre por dessalinizagao. Os retangulos a esquerda representam a infusao de 2 L de solugao 
salina isotonica (SF). A concentragao de Na + (mEq/L) e mostrada no cfrculo dentro dos retangulos. O retangulo acima 
a direita representa a eliminagao de urina hipertonica e o retangulo abaixo a direita representa a agua livre produzida e 
retida no corpo. A agua livre e produzida porque a expansao do volume extracelular efetivo estimula a excregao de Na + e 
as agoes do hormonio antidiuretico impedem a excregao de agua livre. 17 
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Hipotireoidismo 

A redugao do debito cardiaco e do volume sistolico leva a libe- 
ragao de HAD e a diminuigao da excregao de agua livre. A que- 
da do ritmo de filtragao glomerular resultante diminui direta- 
mente a excregao de agua livre por reduzir a oferta de agua aos 
segmentos de diluigao do nefron. Isso e particularmente im- 
portante nos pacientes com mixedema, nos quais a hiponatre- 
mia se desenvolve mesmo com a supressao apropriada do 
HAD. 

Manifestacoes ch'nicas 

A hiponatremia que se desenvolve em menos de 48 horas asso¬ 
ciate a edema celular. Os sintomas sao geralmente neuropsi- 
quiatricos (nauseas, vomitos, cefaleia, ataxia, psicose, crises 
convulsivas, coma e alteragao do ritmo respiratorio) e podem 
ser explicados pelo desenvolvimento de edema cerebral e au- 
mento da pressao intracraniana. 1617 Criangas com hiponatremia 
aguda manifestam sinais de encefalopatia com concentragoes 
plasmaticas de Na + mais elevadas em comparagao com adultos, 
que tern maior tamanho do cerebro em relagao ao cranio. 30 

Na hiponatremia com mais de 48 horas de duragao, o cere¬ 
bro desenvolve mecanismos adaptativos para retornar o volu¬ 
me das celulas cerebrais a seu tamanho normal, pela perda de 
particulas ou osmoles IC. Frequentemente e assintomatica ou 
apresenta-se com sintomas sutis, como quedas e deficit de 
atengao. 1617 

Diagnostico 

A abordagem diagnostica da hiponatremia e apresentada na 
Figura 4. 

Nos casos suspeitos de hiperplasia congenita de suprarre- 
nal na sua forma perdedora de sal, quando possivel, para defi- 
nir o defeito metabolico, devem-se coletar concentragoes seri- 


cas de cortisol, desoxicorticosterona, 11-desoxicortisol, 
17-hidroxipregnenolona, deidroepiandroesterona e androste- 
nediona. Entretanto, esses exames nao devem ser realizados 
nas primeiras 24 horas de vida da crianga, quando a incidencia 
de resultados falso-positivos e falso-negativos e aumentada. 
Esses pacientes apresentam tambem baixas concentragoes de 
aldosterona e 11-desoxicorticosterona e aumento da renina 
plasmatica. Vale lembrar que, idealmente, o exame de triagem 
neonatal deve ser coletado no 5 Q dia de vida. 

Tratamento 

A hiponatremia causada por excesso de agua deve ser tratada 
com restrigao hidrica, enquanto a hiponatremia secundaria a 
perda de Na + deve ser tratada com reposigao de Na + . A hipona¬ 
tremia aguda (duragao < 48 horas) deve ser tratada agressiva- 
mente, com o objetivo de reduzir o edema cerebral, utilizando 
solugao salina hipertonica (NaCl 3% 5 mL/kg via endovenosa 
[EV], em 30 minutos), para elevar a concentragao plasmatica 
de Na + acima de 135 mEq/L. Em servigos em que nao se dis- 
poe de NaCl 3%, deve-se diluir a solugao de NaCl 20% na pro- 
porgao de 1:7, adicionando uma parte de NaCl 20% a 6 partes 
de agua destilada, transformando-a em solugao a aproximada- 
mente 3% (1 mL de NaCl 3% contem 0,5 mEq de Na + ). Manitol 
tambem pode ser eficaz no tratamento de emergencia da hipo¬ 
natremia aguda sintomatica. A quantidade de Na + necessaria 
para elevar suas concentragoes plasmaticas pode ser calcula- 
da pela seguinte formula: 

Quantidade de Na + (mEq) = ([Na + ] desejada - [Na + ] atual) x 
ACT 

Se houver risco de expansao rapida do volume EC, recomen- 
da-se a administragao de diuretico de alga, como a furosemida. 


[Na + ] urina 
< 10 mEq/L 


Perda extrarrenal 
de Na+ 

Uso cronico de 
diuretico 


Hiponatremia 


Volume EC: 
diminui'do 
Perda de Na + 


[K + ] urina: 
alta 


[Na + ] urina 
> 20 mEq/L 


[K + ] urina: 
baixa 


Volume EC: 
nao diminui'do 
Ganho de agua 


Volume arterial Volume arterial efetivo: 

efetivo: diminui'do nao diminui'do 


Hipocortisolismo 

Insuficiencia cardfaca SIHAD 

Hipoalbuminemia 
Hipotireoidismo 


Perda renal de Na + Hipoaldosteronismo 


Figura 4 Abordagem diagnostica das hiponatremias. 17 
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A hiponatremia cronica (duragao > 48 horas) deve ser corri- 
gida lentamente, para prevenir a desmielinizagao osmotica. 
Na ausencia de sintomas, deve-se elevar a concentragao plas¬ 
matica de Na + no maximo a 8 mEq/L/dia. Em casos sintoma- 
ticos (convulsoes, coma), recomenda-se a corregao rapida ini- 
cial com salina hipertonica 3%, elevando a concentragao 
plasmatica de Na + 5 mEq/L em 2 a 3 horas, ate a melhora dos 
sintomas, mas nao excedendo 8 mEq/L/dia. 1617 

Efeito potassio 

Sendo o Na + o principal osmol efetivo do EC e o K + o principal 
osmol efetivo do IC, a osmolalidade plasmatica efetiva pode 
ser calculada pela seguinte formula: 

Osmolalidade Osmois efetivos EC + osmois efetivos IC 

plasmatica Agua corporea total 

efetiva 

EC: extracelular; IC: intracelular. 

A associagao com hipopotassemia piora a hiponatremia, pois 
Na + entra na celula em troca de K + para manter a eletroneutra- 
lidade, com queda da natremia. Alem disso, ions de H + entram 
na celula em troca do K + . 0 H + do IC perde sua forga osmotica, 
pois se liga rapidamente a outros anions, reduzindo a osmola¬ 
lidade relativa do IC. A saida de Cl acoplada ao K + tambem di- 
minui a osmolalidade do CIC, causa saida de agua da celula e 
agrava a hiponatremia. Quando se administra K + para corrigir 
a hipopotassemia, ocorre o inverso: aumentam a natremia e a 
osmolalidade plasmatica. Para ilustrar, a administragao de 20 
mEq de K + via solugao KCl a 19,1% (40 mEq de moleculas os- 
moticamente ativas) em uma crianga de 10 kg (volume de dis- 
tribuigao de 6 L) pode aumentar a osmolalidade plasmatica 
em aproximadamente 7 mOsm/kg e aumentar o Na + serico 
em 3,5 mEq/L, 1/3 da reposigao de Na + total estimada. Assim, 
a administragao de K + deve ser levada em conta quando calcu- 
lado o deficit de Na + . 

Tratamento da insuficiencia suprarrenal 26 

Glicocorticoides 

Na vigencia de insuficiencia suprarrenal aguda (ISRA) em 
neonatos, o hemissuccinato sodico de hidrocortisona e utili- 
zado na dose de 10 mg/kg ou 125 mg/m 2 (dose minima 100 
mg), a cada 6 a 8 horas, por via EV ou intramuscular (IM), por 
5 a 7 dias ou ate 48 horas apos a suspensao da infusao de glico- 
se EV. Em lactentes e criangas maiores, utiliza-se a dose de 10 
mg/kg/dose, por via EV, a cada 4 ou 6 horas. 

Ao se obter a estabilizagao do quadro clinico e laboratorial e 
ja tendo suprimido o uso de glicose por via parenteral por pelo 
menos 48 horas, deve-se tentar diminuir 20% da dose inicial a 
cada semana, ate atingir a dose minima com a qual o paciente 
permanega metabolicamente compensado, geralmente em 
torno de 30 mg/m 2 /dia. 

Na doenga de Addison, quando o quadro clinico e laborato¬ 
rial estiver estavel, deve-se substituir a terapeutica parenteral 
por acetato de hidrocortisona, na dose de 15 a 25 mg/m 2 /dia, 


ou acetato de cortisona, na dose de 35 a 48 mg/m 2 /dia, por 
via oral (VO). A dose diaria e dividida em 50% pela manha e 
25% 8 e 16 horas apos a dose matinal, procurando mimetizar o 
ciclo circadiano normal. 

Nos casos de hiperplasia suprarrenal congenita, a cortico- 
terapia oral de manutengao deve ser suficiente para inibir a se- 
cregao de ACTH, o que geralmente e conseguido administran- 
do-se 1/3 da dose diaria pela manha e 2/3 da dose diaria 12 
horas apos a dose matinal. As doses sao ajustadas de acordo 
com a evolugao clinica e laboratorial. 

Nas situagoes de estresse, as necessidades diarias de glico¬ 
corticoides aumentam 2 a 3 vezes nos agravos menores e ate 
10 vezes nos agravos maiores. 

Mineralocorticoides 

Na ISRA, e utilizado o acetato de desoxicorticosterona, na 
dose de 1 a 5 mg (independentemente do peso), por via IM, 1 
vez/dia, ou o piruvato de desoxicorticosterona, na dose de 0,5 
a 2 mg, 1 vez/semana, por via IM. A dose adequada deve ser ti- 
tulada de acordo com a evolugao do estado de hidratagao, do 
ionograma e da natriuria, objetivando-se natremia maior que 
130 mEq/L, potassemia entre 5 e 6 mEq/L e natriuria menor 
que 50 mEq/L. 

Nos servigos de emergencia em que esses medicamentos 
nao estiverem disponiveis de imediato, lembrar que 20 mg de 
hidrocortisona tern agao mineralocorticoide equivalente a 1 
mg de desoxicorticosterona, mas seu uso prolongado leva a 
smdrome de Cushing. 

Quando o quadro clinico e laboratorial estiver estavel, 
substituir a terapeutica parenteral por acetato de 9-alfaflu- 
drocortisona, na dose de 0,15 a 0,2 mcg/dia para neonatos e 
0,05 a 0,3 mcg/dia para criangas maiores, por VO, 1 ou 2 ve- 
zes/dia, ou enantato de desoxicorticosterona, na dose de 50 a 
75 mg/m 2 ,1 vez a cada 15 a 30 dias, por via IM. 

Em lactentes que fazem uso de dieta pobre em Na + , e fre- 
quente haver a necessidade de complementa-lo para manter 
sua natremia normal, com aproximadamente 0,1 g de NaCl/ 
kg/dia, adicionando-o a agua ou ao cha oferecidos nos inter¬ 
vals das mamadas. 

Tratamento da SIHAD 

A hiponatremia causada por excesso de agua deve ser tratada 
com restrigao hidrica, enquanto a hiponatremia secundaria a 
perda de Na + deve ser tratada com reposigao de Na + . A hiponatre¬ 
mia aguda (duragao < 48 horas) deve ser tratada agressivamente, 
como ja descrito, com o objetivo de reduzir o edema cerebral. 

A hiponatremia cronica (duragao > 48 horas) deve ser corri- 
gida lentamente, como ja descrito, para prevenir a desmielini¬ 
zagao osmotica. 

A SIHAD e excepcionalmente idiopatica. 0 tratamento da 
causa e, portanto, prioritario no tratamento da propria SIHAD. 

Obtem-se corregao do disturbio hidreletrolitico, na maioria 
dos casos, restringindo-se inicialmente a oferta hidrica a me- 
tade ou 2/3 das necessidades basais do paciente, contendo 40 
mEq de Na + /L, e ajustando essa restrigao ate obter diminui- 
gao da natriuria para valores inferiores a 30 mEq de Na + /L. 
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A reposigao de Na + so se faz necessaria quando ja houver 
comprometimento neurologico. Nessas circunstancias, usa- 
-se NaCl a 3% (1 mL = 0,5 mEq de Na + ), na velocidade de 10 
mL/kg/hora e na qnantidade suficiente para corrigir a natre- 
mia para 125 mEq/L, associado a furosemida, na dose de 1 
mg/kg/dose, com o cuidado de repor o K + perdido em razao 
do uso do diuretico. 

Nos raros casos em que essas medidas nao forem eficazes, 
a dialise peritoneal com solugoes hipertonicas alternadas com 
solugoes isotonicas (na proporgao de 1 banho hipertonico para 
cada 4 banhos isotonicos) se faz necessaria. 

Observa-se que uma dieta rica em proteinas (20%) eleva os 
niveis natremicos com diminuigao da natriurese, apesar do 
aumento da taxa de filtragao glomerular e da nao alteragao da 
depuragao negativa de agua livre. Esse fato sugere que a gera- 
gao de ureia a partir do catabolismo da protema de origem die- 
tetica, agindo como diuretico osmotico, e responsavel pela di¬ 
minuigao da excregao urinaria de Na + . 

Corregoes excessivas ou muito rapidas de hiponatremias 
podem causar sindrome de desmielinizagao osmotica (SDO), 
motivo pelo qual se recomenda cautela na conduta de pacien- 
tes com esses disturbios (ver adiante). A retirada das drogas 
que tern efeito sinergico ou HAD-simile ajuda a corrigir o dis¬ 
turbs. 

Medidas visando ao aumento da pressao no atrio esquerdo 
por meio da promogao do aumento do retorno venoso (dimi- 
nuindo, assim, o estimulo sobre os receptores de volume), 
como colocar o paciente em posigao de Trendelemburg, po¬ 
dem colaborar na melhora do disturbs hidreletrolitico. 

As medidas descritas tem-se mostrado suficientemente 
eficazes para a grande maioria dos pacientes acompanhados 
pelos autores. 

Drogas como litio, fenitofnas e demeclocilina, que inibem 
ou bloqueiam a agao do HAD, ou diureticos de alga ou ureia, 
que antagonizam seu efeito, tern sido usados em adultos com 
SIHAD de evolugao cronica, com os melhores resultados des- 
critos para a associagao de diureticos de alga com demeclocili¬ 
na. 0 uso de litio apresenta efeitos colaterais indesejaveis, 
como neuro, cardio e tireotoxicidade, disturbios digestivos e 
de comportamento. 0 uso de fenitofnas so se mostra eficaz 
nos casos secundarios a anomalias do eixo hipotalamo-hipofi- 
sario. Em criangas, a demeclocilina tern as mesmas contrain- 
dicagoes que as tetraciclinas, podendo depositar-se em ossos 
e dentes. A recente introdugao dos analogos antagonistas do 
efeito renal do HAD no arsenal terapeutico, como a 
desGlyd(CH2)5D-Tyr(Et)VAVP, traz urn amplo campo de pes- 
quisa para o tratamento dessa doenga, mas seu uso rotineiro 
ainda nao esta estabelecido na SIHAD em humanos. 42 

Complicacoes do tratamento 
Sindrome de desmielinizagao osmotica 

A hiponatremia aguda pode causar sequelas neurologicas po- 
tencialmente irreversiveis e ate morte, se nao tratada rapida- 
mente. Por outro lado, o tratamento da hiponatremia cronica 
pode estar relacionado com aumento da morbidade, especial- 
mente em pacientes com desnutrigao, queimaduras, insuficien- 


cia hepatica, hipocortisolismo e hipopotassemia. A elevagao da 
natremia superior a 10 mEq/L/dia esta relacionada ao desen- 
volvimento de urn disturbio neurologico por mielinolise, a SDO. 
Ja a corregao da hiponatremia no ritmo de 0,5 mEq/L/hora e 
inferior a 10 mEq/L/dia raramente esta associada a SDO. Os 
mecanismos responsaveis pela desmielinizagao nao sao com- 
pletamente compreendidos ate agora. Acredita-se que a eleva¬ 
gao rapida da natremia leve a saida de agua do cerebro, reduza 
seu volume abaixo do normal, e o encolhimento dos axonios 
pode lesar suas conexoes com as bainhas de mielina. Alem dis- 
so, sabe-se que a normalizagao do conteudo de solutos intrace- 
lulares, especialmente organicos, e bastante lenta (de 5 a 7 dias). 

A corregao rapida da natremia leva a recaptagao dos solutos 
perdidos durante a fase de adaptagao cerebral, observando-se 
uma hiperionizagao do meio IC, pouco tolerada pelas celulas. 
Quando a hiperionizagao e prolongada, ocorrem disfungoes 
enzimaticas que podem contribuir para a SDO. 0 quadro surge 
poucos dias apos a corregao rapida do Na + . Apos melhora ini- 
cial do quadro neurologico da hiponatremia, o paciente evolui 
com deterioragao clinica progressiva. As manifestagoes da 
SDO podem ser irreversiveis e incluem desde alteragoes do ni- 
vel de consciencia, disartria, disfagia, paraparesia, quadripare- 
sia (flacida ou espastica) ate coma. Convulsoes sao raras, mais 
comuns com gradiente de corregao de Na + maior que 20 
mEq/L nas primeiras 24 horas ou na supercorregao acima de 
140 mEq/L. 0 diagnostico pode ser feito por tomografia com- 
putadorizada (TC) ou ressonancia magnetica (RM) de cranio 
por meio da visualizagao das lesoes desmielinizantes, que po¬ 
dem surgir ate 4 semanas apos os primeiros sintomas. Portan- 
to, dentro desse periodo, TC ou RM de cranio normais nao per- 
mitem excluir SDO em pacientes que receberam tratamento 
para hiponatremia e apresentam sintomas neurologicos su- 
gestivos. Nao ha tratamento especifico, mas foram relatados 
beneficios apos o uso de hormonio liberador de tireotropina, 
gamaglobulinas, corticosteroides e plasmaferese, sugerindo 
componente imunologico na fisiopatologia da SDO. Em casos 
de supercorregao do Na + (erros de calculo da dose, corregao 
concomitante de hipopotassemia, aumento da excregao de 
agua livre nao prevista), recomenda-se diminuir a natremia 
com a administragao de desmopressina (l-deamino-8-D-argi- 
nina vasopressina - DDAVP®) e agua livre para manter o gra¬ 
diente de Na + serico menor que 10 mEq/L/dia. Essa medida e 
capaz de prevenir a piora neurologica de pacientes com SDO 
assintomatica ou oligossintomatica apos a supercorregao. De- 
ve-se monitorar cuidadosamente a natremia para evitar a re- 
correncia dos sintomas da hiponatremia. 26 ’ 43 44 

Hipernatremia 

E definida pela concentragao plasmatica de Na + acima de 145 
mEq/L. 

Res post as fisiologicas a hipernatremia 
0 aumento da concentragao plasmatica de Na + e sentido por 
urn grupo de celulas no hipotalamo (chamado “osmostato”), 
causando estimulagao do centra da sede e produgao e libera- 
gao de vasopressina. E improvavel ter hipernatremia grave se 
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o paciente tiver acesso a agua e o centro da sede estiver intacto. 
Alem disso, a liberagao de vasopressina torna o nefron distal 
permeavel a agua. Assim, a resposta renal apropriada a hiper- 
natremia e a excregao de volume minimo de urina com maxi¬ 
ma osmolalidade urinaria. 1617 

Etiologias 

As principals causas de hipernatremia estao delineadas na 
Tabela 3. 


ha somente hipodipsia, a ingestao forgada de agua e o sufi- 
ciente para corrigir e prevenir o disturbio. No entanto, quando 
associada a diminuigao da liberagao de HAD, a agua livre ad- 
ministrada e excretada na urina sem alterar a natremia. Ha al- 
guma evidencia de que a clorpropamida possa ser util nesses 
casos, por aumentar o efeito renal do HAD. Devem-se investi- 
gar lesoes neurologicas centrais trataveis (como tumores be- 
nignos) que restabelegam a fungao dos osmorreceptores. 


Hipernatremia euvolemica 

Nesta condigao, o peso corporeo nao se modifica. 

Hipernatremia essencial 

Ocorre por disfungao de osmorreceptores hipotalamicos, com 
resposta inadequada a osmolalidade. 0 estimulo para sede e 


Hipernatremia transitoria 

Exercicios fisicos extenuantes, rabdomiolise e convulsoes po- 
dem causar acidose lactica. A quebra do glicogenio em parti- 
culas menores osmoticamente ativas (como o lactato) eleva a 
osmolalidade do CIC, causando o deslocamento de agua para 
o interior da celula, aumentando a natremia em 10 a 15 mEq/L. 
A natremia volta ao normal 5 a 15 minutos apos o estresse. 


para liberagao do HAD, que normalmente ocorre com aumen- 

to de 1 a 2% na osmolalidade plasmatica, acontece com osmo- Hipernatremia hipervolemica 
lalidade mais elevada que a habitual ou quando ha queda da 0 excesso de Na + apresenta-se com expansao do CEC apresen- 

volemia. A natremia e cronicamente elevada (de 143 a 147 tando sinais de hipervolemia, como edema, taquicardia e hi- 

mEq/L) e, em geral, os pacientes sao assintomaticos. Quando pertensao arterial. 

Tabela 3 Causas de hipernatremia 


Volemia Natriuria 

Causas 

Normal < 20 mEq/L 

Essencialmente neurogenica 


Quase afogamento em agua salgada 

> 20 mEq/L 

Transitoria por exercicio, rabdomiolise ou convulsao 


Intoxicapao salina 


Exsanguinotransfusao em RNBP (pelo anticoagulante) 


Neurogenica 

Aumentada < 20 mEq/L 

Hiperaldosteronismo primario 


Sindrome de Cushing ou corticoterapia 


Hiperidratapao hipertonica em: hiponatremias previas, ICC, insuficiencia hepatica, nefroses 

> 20 mEq/L 

Intoxicapao salina por: preparo alimentar (TRO, NPP), medicamentos (NaHC0 3 , 
carbenicilina, etc.), solupoes de dialise, enemas salinos 


Insuficiencia renal cronica avanpada 

Diminuida < 20 mEq/L 

Dispepsias agudas 


Alimentapao hipertonica 


Falta de oferta/ingestao de H 2 0 


Hipodipsia ou adipsia (neuropatias) 


Perdas hipotonicas por perdas cutaneas: queimaduras, fototerapia, fibrose cistica 


Perdas hipotonicas por hiperventilapao: tireotoxicose, salicilismo, VPM 

< 20 mEq/L (por perda 
de H 2 0 livre) 

Diabete insipido central: familiar, encefalopatia anoxica pos-infecciosa, tumores no SNC, 
TCE, sindrome de Guillain-Barre, sarcoidose 


Diabete insipido nefrogenico: familiar, hipopotassemia, hipercalcemia, nefrocalcinose, IRC, 
hemoglobinopatia S, tubulopatias, fase poliurica da IRA, drogas antagonistas do HAD 

> 20 mEq/L 

Diurese osmotica por: diabete melito hipertonico (hiperglicemia mascara hipernatremia), 
manitol, glicose hipertonica, etc. 


Dialise com solupoes hipertonicas 


Enemas hipertonicos 


Desidratapao em paciente com hiperaldosteronismo previo ou sindrome de Cushing 


RNBP:recem-nascido de baixo peso; ICC: insuficiencia cardiaca congestiva; TRO: terapia de reidratapao oral; NPP: nutripao parenteral prolongada; VPM: 
ventilapao pulmonar mecanica; SNC: sistema nervoso central; TCE: traumatismo cranioencefalico; IRC: insuficiencia renal cronica; IRA: insuficiencia renal aguda; 
HAD: hormonio antidiuretico. 
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Sobrecarga de sodio 

Geralmente esta associado a fator iatrogenico, uso de formulas 
lacteas concentradas, uso abusivo de enemas salinos, solugao 
de dialise hipertonica e administragao inadvertida de bicarbo- 
nato de Na + durante reanimagao ou corregao de acidose meta- 
bolica. 0 debito urinario, a osmolalidade urinaria e o Na + uri¬ 
nario estao elevados. Quando a fungao renal e preservada, a 
corregao da hipernatremia pode ocorrer espontaneamente, ja 
que o excesso de Na + e rapidamente eliminado pela urina. 
Esse processo pode ser facilitado com a indugao da excregao 
de Na + e agua pelo uso de diureticos de alga (furosemida) e re- 
posigao da diurese com agua livre. Em casos de insuficiencia 
renal, empregam-se metodos dialiticos. 

Hiperaldosteronismo primario e sindrome 
de Cushing 

0 excesso de corticosteroides causa hipernatremia leve a mode- 
rada, geralmente associada a hipopotassemia e hiperglicemia. 
A expansao cronica do CEC suprime a liberagao de HAD e, em 
longo prazo, pode alterar a fungao de osmorreceptores, levando 
essa liberagao a ocorrer com osmolalidades mais elevadas. 

Hipernatremia hipovolemica 
Decorre do balango hidrico negativo por diminuigao da inges¬ 
tao de agua ou perdas (liquidos hipotonicos ou agua livre). 0 
CIC e o CEC encontram-se contraidos, proporcionalmente a 
perda de peso. 

Diminuigao da ingestao de agua 

Ocorre por hipodipsia, adipsia ou restrigao ao acesso a agua. 

Hipodipsia ou adipsia 

Pacientes com lesoes hipotalamicas podem apresentar distur¬ 
bs na sensagao de sede por acometimento do centra da sede 
ou dos osmorreceptores. A hipernatremia ocorre por redugao 
da ingestao de agua, mas pode ser prevenida com sua oferta 
regular. 

Redugao de oferta de agua 

0 aleitamento materno pode estar relacionado a hipernatre¬ 
mia em lactentes jovens por oferta inadequada quando com- 
parada as perdas obrigatorias, ou por aumento da concentra¬ 
gao de Na + no leite materno. Outra causa importante e a 
privagao de agua por negligencia, afetando principalmente 
lactentes e criangas pequenas ou pacientes debilitados. 

Perda hipotonica 

Perdas renais 

Pode ser causada por uso de diureticos de alga e por diurese os¬ 
motica. Glicose, ureia e manitol sao solutos que, em excesso na 
luz tubular, provocam diurese osmotica, pois nao sao reabsor- 
vidos. 0 debito urinario e a osmolalidade urinaria estao eleva¬ 
dos, mas a natriuria e a potassiuria estao diminuidas, indican- 
do a presenga de outra substancia osmoticamente ativa na 
urina. 0 aumento da uremia ocorre quando ha aumento da 
oferta proteica, trauma, sangramento digestivo, aumento do 


catabolismo e insuficiencia renal. A glicosuria pode ser causada 
por diabete melito, aumento da oferta de glicose acima da capa- 
cidade metabolica ou por doenga renal (doenga de Fanconi). 

Perda de agua livre - Diabete insipido 

0 diabete insipido e caracterizado por alteragoes no mecanis- 
mo de agao do HAD, caracterizado por poliuria (< 2 L/m 2 /dia) 
e urina dilufda, com osmolalidade urinaria e natriuria baixos. 
Como a perda inicial de agua estimula a sede e, consequente- 
mente, o aumento da ingestao de agua, criangas maiores apre- 
sentam-se com poliuria, polidipsia, nocturia e enurese notur- 
na. No entanto, pessoas negligenciadas, como lactentes 
jovens e pacientes incapazes de cuidar de si proprios, tern 
maior risco de desenvolver desidratagao e hipernatremia gra¬ 
ves. 0 mesmo ocorre com pacientes com lesao central afetan¬ 
do tanto a liberagao de HAD quanto a sede. Existem dois tipos 
de diabete insipido: central e nefrogenico. 

0 diabete insipido central e complicagao de cirurgias em re- 
giao hipotalamica e hipofisaria, apos TCE, infecgoes do SNC 
ou evento hipoxico-isquemico. Ocorre quando a secregao de 
HAD pela neuro-hipofise e parcial ou completamente inter- 
rompida, resultando em comprometimento da capacidade de 
concentragao urinaria. Caracteriza-se por poliuria (diurese > 5 
mL/kg/h ou > 80 mL/m 2 /h), polidipsia e baixa osmolalidade 
urinaria (< 150 mOsm/kg de agua). A concentragao plasmati- 
ca de Na + em geral e normal ou levemente elevada, pois urn 
aumento de 2% na tonicidade plasmatica constitui estimulo 
poderoso a sede. Hipernatremia grave so ocorre quando ha de- 
feito da sede ou acesso limitado a agua. 16 0 diabete insipido 
central e responsivo ao HAD, isto e, a administragao de argini- 
na-vasopressina a pacientes com diabete insipido central re- 
sulta em aumento da osmolalidade urinaria e diminuigao da 
diurese. 1617 A hipernatremia em pacientes com diabete insipi¬ 
do e geralmente causada por perda de agua livre. Pode tam- 
bem ser secundaria ao ganho de Na + , quando as perdas hipo- 
tonicas de Na + sao repostas com infusao de salina isotonica. 31 

0 diabete insipido nefrogenico apresenta resistencia par¬ 
cial ou total dos segmentos distais dos nefrons a agao do HAD. 
0 eixo hipotalamo-hipofisario esta preservado, com liberagao 
normal de HAD; no entanto, as celulas tubulares sao insensi- 
veis a sua agao. Ocorre na forma hereditaria (heranga recessiva 
ligada ao X - anormalidade no receptor V 2 do HAD ou autos- 
somica recessiva - defeito genetico no gene de aquaporina-2) 
ou na forma adquirida por disturbio metabolico (hipercalce- 
mia, hipopotassemia), uso de drogas (litio, anfotericina B), 
doenga renal cronica e diurese osmotica (diabete melito). 0 
diabete insipido nefrogenico hereditario e raro e e a forma 
mais grave, com poliuria marcante, desidratagao, vomito, 
constipagao, febre, irritabilidade e deficit de crescimento. 

0 diagnostic diferencial entre o diabete insipido central e 
o nefrogenico pode ser feito pela elevagao da osmolalidade 
plasmatica (restrigao hidrica ou administragao de solugao sa¬ 
lina hipertonica) seguida da administragao de desmopressi- 
na (DDAVP®). A restrigao hidrica dura aproximadamente 8 
horas, monitorando-se peso, natremia, osmolalidade plas¬ 
matica, debito urinario e osmolalidade urinaria a cada 2 ho- 
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ras. Osmolalidade urinaria maior que 600 mOsm/kg indica 
que a liberagao de HAD e seu efeito estao intactos, possibili- 
tando a exclusao do diagnostics de diabete insipido. 0 teste 
deve ser interrompido se a perda de peso for maior que 5% do 
inicial ou houver sede intoleravel. 

Nos casos de diabete insipido, ocorre estabilizagao da os¬ 
molalidade urinaria em 2 a 3 medidas sucessivas, apesar do 
aumento na osmolalidade plasmatica acima de 295 mOsm/kg. 
Administra-se entao HAD exogeno (0,4 a 1 meg de vasopressi- 
na subcutanea) ou DDAVP® (10 a 15 meg, por via intranasal), 
cuja agao, nos casos de diabete insipido central, se observa em 
minutos, com rapida diminuigao da diurese e aumento da os¬ 
molalidade urinaria entre 15 e 50%. Em casos de deficiencia 
parcial de HAD que apresentam aumento da osmolalidade 
urinaria abaixo do esperado, o HAD exogeno melhora a res- 
posta, com diminuigao da diurese e aumento da osmolalidade 
urinaria. 0 diabete insipido nefrogenico tambem pode apre- 
sentar aumento inadequado da osmolalidade urinaria, mas a 
administragao de HAD exogeno nao altera o debito urinario 
nem a osmolalidade urinaria. 

Perdas extrarrenais 

A desidratagao por diarreia e causa importante de hipernatre- 
mia, mas a disponibilidade de formulas lacteas hipotonicas e 
de solugoes de reidratagao oral tornou esse disturbio menos 
frequente. Vomitos, drenagem gastrica, diarreia osmotica 
(lactulose, sorbitol, carvao ativado), fistula enterocutanea, 
queimaduras e aumento de perdas insensiveis (sudorese ex- 
cessiva ou traque e hiperpneia) sao outras causas de desidra¬ 
tagao hipernatremica. Como a hiperosmolalidade e a deple- 
gao volemica estimulam a liberagao de HAD e provocam sede, 
a hipernatremia persistente e rara, acometendo sobretudo 
pessoas negligenciadas incapazes de cuidar de si mesmas. 0 
uso de solugoes hipertonicas em relagao as perdas, ou seja, 
com conteudo de Na + relativamente alto, piora a hipernatre¬ 
mia. 0 quadro clinico de hipovolemia pode ser subestimado, 
pois a deplegao intravascular e compensada parcialmente por 
agua do CIC. A osmolalidade urinaria esta elevada e o debito 
urinario e a natriuria estao baixos por conta do aumento do 
HAD e da aldosterona. 

Manifestacoes ch'nicas 

A hipernatremia com menos de 48 horas de duragao associa¬ 
te a desidratagao celular, e suas manifestagoes clinicas in- 
cluem sede, irritabilidade, febre, confusao mental, convulsoes, 
hiper-reflexia, espasticidade e coma. A hipernatremia aguda 
grave pode causar hemorragia intracraniana e relaciona-se 
com alta morbimortalidade. 1617 

A hipernatremia com mais de 48 horas de duragao e, usual- 
mente, geral, assintomatica, pois o cerebro desenvolve meca- 
nismos adaptativos para a preservagao do volume celular, pelo 
ganho de particulas IC. 1617 

Diagnostico 

Poliuria e comumente associada a hipernatremia. E definida 
como volume urinario inapropriadamente elevado para o con- 


texto clinico. Portanto, a interpretagao de poliuria deve consi- 
derar cada componente da excregao de osmoles, como descri- 
to a seguir. 1617 

0 volume urinario e determinado pelo mimero de osmoles 
que o paciente deve excretar e a osmolalidade urinaria que o 
paciente consegue atingir. Assim: 

numero de osmoles 

Volume urinario =-;- 

osmolalidade urinaria 

Os principais osmoles urinarios sao a ureia, o Na + , o K + , os 
anions que os acompanham e a glicose (no caso de glicosuria 
positiva). Na avaliagao do paciente com poliuria, a osmolali¬ 
dade urinaria ajuda a esclarecer sua causa (urina hipo-osmo- 
lar, iso-osmolar ou hiperosmolar). No diabete insipido, ocorre 
a eliminagao de grandes volumes de urina hipo-osmolar (os¬ 
molalidade urinaria < 150 mOsm/kg de agua); se, apos a ad¬ 
ministragao de HAD, houver eliminagao de urina hiperosmo¬ 
lar, o diagnostico e de diabete insipido central. Caso nao ocorra 
aumento importante da osmolalidade urinaria apos o HAD, o 
diagnostico e de diabete insipido nefrogenico. A eliminagao 
de grandes volumes de urina hiperosmolar (osmolalidade uri¬ 
naria > 300 mOsm/kg de agua) ocorre na diurese osmotica se¬ 
cundaria ao uso de manitol, glicosuria, aumento da excregao 
de ureia em pacientes com hipercatabolismo ou em decorren- 
cia de natriurese induzida pela expansao do volume EC rela- 
cionada a administragao de grandes volumes de solugao sali- 
na. Nas situagoes de perda nao renal de agua, ha eliminagao 
de minimo volume de urina com maxima osmolalidade. 17 

A abordagem diagnostica da hipernatremia e mostrada na 
Figura 5. 

Tratamento 

A hipernatremia causada por perda de agua deve ser tratada 
com reposigao de agua livre. Inicialmente, deve-se interrom¬ 
per a perda de agua livre, administrando-se DDAVP a pacien¬ 
tes com diabete insipido central. Subsequentemente, deve-se 
administrar uma solugao hipotonica em relagao ao paciente e 
a urina eliminada. Ressalta-se que, em situagoes em que se 
administra salina hipotonica com solugao glicosada por via EV, 
ha o risco de induzir hiperglicemia e diurese osmotica caso 
grandes volumes sejam infundidos rapidamente, o que pode 
agravar a hipernatremia. Se o paciente estiver consciente e 
alerta, a melhor maneira de repor agua livre e por VO. Se a cau¬ 
sa da hipernatremia for ganho de Na + , recomenda-se a admi¬ 
nistragao de diuretico de alga para induzir a perda de salina 
isotonica na urina, e esse volume deve ser reposto sob a forma 
de solugao salina a 0,45%. 1617 

Os pacientes com choque hipovolemico devem ser trata- 
dos, inicialmente, com solugao salina a 0,9% em bolo por via 
EV (10 a 20 mL/kg). Na hipernatremia aguda sintomatica, a 
concentragao plasmatica de Na + deve ser reduzida em 2 
mEq/L/hora nas primeiras 3 a 4 horas, seguida por taxa de 
declinio nao superior a 1 mEq/L/hora. Na hipernatremia cro- 
nica, ha risco de edema cerebral e aumento da pressao intra- 
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Figura 5 Abordagem diagnostica da hipernatremia. 17 


craniana, em decorrencia da queda rapida da concentragao 
plasmatica de Na + . Assim, o maximo de 8 mEq/L/dia e reco- 
mendado para a redugao na concentragao plasmatica de Na + . 
A quantidade de agua necessaria para corrigir a hipernatremia 
pode ser calculada pela seguinte equagao: 1617 


Deficit de H 2 0 livre (L) = 


[Na + ] atual- [Na + ] desejada 

x ACT 

[Na + ] atual 


oral) na dose diaria de 125 a 250 mg e a carbamazepina na 
dose de 200 mg aumentam a sensibilidade dos tubulos renais 
a agao do HAD pelo aumento da reabsorgao de Na + na alga as- 
cendente e da permeabilidade do tubulo coletor a agua, poten- 
cializando os efeitos da desmopressina. Pacientes em uso de 
clorpropamida devem controlar a glicemia. 0 uso de desmo¬ 
pressina em recem-nascidos e lactentes jovens portadores de 
diabete insipido deve ser cuidadoso, pois mesmo doses pe- 
quenas podem causar hipervolemia e hiponatremia. 


0 tratamento das hipernatremias esta resumido nas Tabelas 4 
e5. 

Diabete insipido 

0 tratamento visa a diminuigao do debito urinario atuando na 
causa do disturbio e na ingestao regular de agua para evitar a 
hipovolemia. 26 

Diabete insipido central 

Como o defeito principal e deficiencia de HAD, o controle da 
poliuria pode ser alcangado pela sua substituigao pelo analogo 
sintetico desmopressina (DDAVP®), que, alem de longa dura- 
gao de agao, nao possui efeito vasopressor. Existem prepara- 
goes para administragao intranasal, oral ou parenteral. Inicial- 
mente, utiliza-se dose baixa (0,5 meg intranasal, 5 meg oral ou 
0,1 meg EV), titulando-se doses posteriores de acordo com a 
resposta individual. Em casos de diabete insipido central com 
deficiencia parcial de HAD, outras drogas podem ser associa- 
das ao tratamento. A clorpropamida (agente hipoglicemiante 


Diabete insipido nefrogenico 

A corregao dos disturbios metabolicos e a suspensao da droga 
implicada podem ser eficazes no tratamento da poliuria. No 
entanto, o controle do diabete insipido nefrogenico heredita- 
rio e extremamente dificil. A restrigao de sal associada a diure- 
ticos tiazidicos (hidroclorotiazida 3 mg/kg/dia) pode reduzir 
ate 40% do debito urinario em criangas. Os tiazidicos aumen¬ 
tam a excregao de Na + associado a excregao da agua e reduzem 
o RFG pela leve deplegao da volemia. A associagao com diure- 
tico poupador de K + , como a amilorida (na dose de 0,3 mg/kg/ 
dia), pode ser necessaria, pois diminui a espoliagao de K + as¬ 
sociada ao uso do tiazidico. A natriurese inicial e a resposta 
antipoliurica podem ser incrementadas com terapia em com- 
binagao com inibidores da sintese de prostaglandinas (PG), 
como a indometacina (na dose de 1,5 a 3 mg/kg). A indometa- 
cina aumenta a capacidade de concentragao urinaria pela di¬ 
minuigao dos niveis de PG que antagonizam os efeitos do 
HAD. 0 resultado pode ser uma queda adicional de 25 a 50% 
da diurese. Em casos de diabete insipido nefrogenico com re- 
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sistencia parcial ao HAD, o uso de doses maiores que as fisio- 
logicas de HAD pode ser eficaz, aumentando significativa- 
mente a resposta renal ao hormonio. 

Complicapoes do tratamento 
No tratamento da hipernatremia, pode haver edema cerebral, 
pois, durante a hipernatremia, ocorrem saida de agua do cere- 
bro e contragao cerebral, o que causam a maior parte dos sin- 
tomas. 26 Em 1 a 3 dias, no entanto, o volume cerebral esta qua- 
se normal em virtude do deslocamento de agua do 
compartimento liquorico e por captagao de eletrolitos e gera¬ 
gao de solutos organicos pelas celulas, restaurando o volume 
do CIC. Embora as celulas cerebrais percam rapidamente Na + 
e K + em resposta a corregao da natremia, a perda dos osmoli- 
tos acumulados ocorre mais lentamente. A demora na depura- 
gao dos osmolitos mantem a osmolalidade IC temporariamen- 
te mais elevada, e a diminuigao rapida do Na + serico e da 
osmolalidade do CEC para niveis normais pode causar edema 
cerebral, com sequelas irreversiveis, convulsao e morte. 0 
edema cerebral foi descrito em criangas nas quais a hiperna¬ 
tremia foi corrigida em uma taxa superior a 0,7 mEq/L/hora. 
Comparativamente, nenhuma sequela foi observada quando a 
queda de Na + serico respeitou o limite de 0,5 mEq/L/hora. 
Por isso, recomenda-se que o gradiente de corregao de Na + 
obedega a esse limite ate o maximo de 10 mEq/L/dia. Caso 
ocorram complicagoes durante o tratamento, indicam-se me- 
didas habituais contra o edema cerebral, como uso de solugao 
hipertonica e hiperventilagao, suspendendo-se temporaria- 
mente a corregao da hipernatremia. 

Tabela 4 Tratamento das hipernatrermias hipovolemicas 
Corrigir volemia: 

SF 10 mL/kg EV rapido 

Albumina 5% 


Se natremia < 170 mEq/L, com a corregao da volemia, deve 
haver corregao da natremia em 48 a 96 horas 

Se natremia > 170 mEq/L ou aguda, repor agua livre em 48 horas 

Se ha diabete insipido central, administrar DDAVP (tern efeito 
vasopressor); dose inicial: 0,5 meg por via intranasal ou 5 meg 
VO ou 0,1 meg EV; titular doses posteriores 

Se ha diabete insipido corrigir disturbios metabolicos; 
nefrogenico: 

suspender drogas antagonicas ao 
hormonio antidiuretico; 

fazer restrigao de sodio e administrar 
hidroclorotiazida 3 mg/kg/dia (diminui 
40% da diurese) e indometacina 1,5 a 
3 mg/kg (diminui mais 25 a 50% da 
diurese); 


observar se ha espoliagao de potassio 
(associar amilorida 0,3 mg/kg/dia) 


Introduzir hidratagao parenteral de manutengao e reposigao 
(repor potassio, de 40 a 50 mEq/L) 

Corrigir outros disturbios hidreletroliticos e acidobasicos 

Cuidado: a natremia do paciente deve diminuir menos que 0,5 
mEq/L/hora 


Tabela 5 Tratamento das hipernatremias 
hipervolemicas 

Furosemida 1 mg/kg/dose (repor perdas urinarias de potassio) 

Se natremia > 170 mEq/L ou aguda, diluir oferta de sodio da 
manutengao em 48 horas 

Se ha insuficiencia renal ou cardiaca, fazer dialise peritoneal com 
solugao hipertonica a cada 3 ou 4 banhos 

Cuidado: a natremia do paciente deve diminuir menos que 0,5 
mEq/L/hora 

Importante: monitorar glicemia 


Disturbios do metabolismo do potassio 

Fisiologia do potassio 

0 potassio (K+) e o principal cation IC (98%, sendo 80% des- 
tes no tecido muscular estriado). Em recem-nascidos, o con- 
teudo de K + estimado e de 40 mEq/kg e aumenta rapidamen¬ 
te com o ganho de massa muscular ate 50 mEq/kg, 
semelhante ao adulto. 26 

0 K + desempenha papel fundamental na geragao do poten- 
cial de repouso de membrana e na geragao e condugao do po- 
tencial de agao cardiaco. A principal via de excregao do K + e a 
urina (90%). A excregao urinaria de K + e, em sua maior parte, 
regulada no nefron distal sensivel a aldosterona. 5152 0 princi¬ 
pal mecanismo de secregao de K+ nesse segmento do nefron e 
via geragao de voltagem negativa luminal pela reabsorgao de 
Na + via canal epitelial de Na + apical (ENaC), combinada com a 
atividade da Na + /K + -ATPase localizada na membrana basola- 
teral, que faz a extrusao do Na + intracelular, mantendo o gra¬ 
diente eletroquimico para a entrada apical de Na + , e transpor¬ 
ta K + para dentro das celulas epiteliais tubulares contra urn 
gradiente de concentragao. 5152 Isso resulta em secregao de K + 
atraves dos canais apicais de K + , especialmente os canais me- 
dulares externos renais de K + (ROMK). 

Fatores que aumentam a reabsorgao de Na + na luz tubular 
estimulam a secregao de K + , e os que diminuem inibem a se¬ 
cregao de K + . Alem disso, a reabsorgao de Na + nos segmentos 
proximais do nefron torna a luz tubular negativa, favorecen- 
do a secregao de K + por difusao. Em situagoes de hipopotasse- 
mia, a secregao de K + cai e aumenta sua reabsorgao nas celu¬ 
las intercalares localizadas no nefron distal, onde a bomba 
H + /K + -ATPase, situada na membrana luminal, secreta H + em 
troca de K + . 

A concentragao de K + IC varia de 120 (em recem-nascidos) 
a 150 mEq/L, enquanto a concentragao de K + plasmatica gira 
em torno de 3,5 a 5 mEq/L e varia com a idade. Esse gradiente 
de concentragao e mantido pela bomba Na + /K + o-ATPase que 
coloca Na + para fora e K + para dentro da maioria das celulas. 

A diferenga de concentragao de K + no IC e no EC e o que de- 
termina o potencial de repouso da membrana celular. Peque- 
nas alteragoes do K + plasmatico podem alterar a excitabilida- 
de de membrana, interferindo na contragao muscular e na 
condugao de impulsos nervosos. A ingestao de K + e de 1 a 2 
mEq/kg ao longo do dia; cerca de 90% e excretado pelos rins e 
o restante pelo trato gastrointestinal (TGI) e pele. A secregao 
de K + pelo TGI pode aumentar em situagoes de hiperpotasse- 
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mia, por influencia da aldosterona. A perda de K + via pele e 
desprezivel. Quando ha sobrecarga aguda de K + , aproximada- 
mente 50% sao eliminados pela via renal em 4 a 6 horas. 0 res- 
tante e eliminado pelo TGI ou redistribuido rapidamente entre 
os compartimentos celulares para prevenir a hiperpotassemia 
e a toxicidade relacionada ao K + . 

Translocaqao celular de potassio 
A insulina e as catecolaminas promovem o deslocamento do 
K + para o IC: a insulina, pelo estimulo da bomba de Na + e H + e 
os beta-2-adrenergicos, pela ativagao da Na + /K + adenosina tri- 
fosfatase (ATPase). Ambos colocam o K + para dentro da celula 
em troca de Na + , diminuindo o K + plasmatico. 0 estimulo de 
receptores alfa-adrenergicos inibe esse mecanismo. 

A insulina tambem tern agao semelhante a aldosterona, au- 
mentando a excregao urinaria de K + quando administrada por 
via EV em doses elevadas durante tempo prolongado. 53 

A distribuigao de K + entre os compartimentos celulares 
tambem e afetada pelo pH plasmatico. Mudangas no pH sao 
tamponadas pela perda ou absorgao de H + pelas celulas, com 
alteragoes reciprocas do K + ; ou seja, na acidose, o K + sai da ce¬ 
lula em troca de H + , ocorrendo o inverso na alcalose. Para cada 
0,1 unidade de variagao no pH do plasma, o K + plasmatico va- 
ria de 0,3 a 1,3 mEq/L no sentido inverso. Esse efeito e mar- 
cante na acidose metabolica por acidos nao organicos (com 
hiato anionico aumentado). 

Fatores que estimulam a secreqao tubular 
de potassio 

Aldosterona 

A aldosterona e o principal hormonio regulador da excregao 
de K + . Ela aumenta a atividade e a densidade de canal epite- 
lial de Na + na membrana apical (ENaC), a expressao da Na + / 
K + -ATPase basolateral e a expressao de canais apicais de K + , 
estimulando, assim, a secregao de K + . 51 ' 56 

Ela se liga aos receptores de membrana, aumentando o mi- 
mero e a atividade da bomba Na + /K + -ATPase na membrana 
basolateral e facilitando a abertura dos canais de Na + na mem¬ 
brana luminal. 0 aumento do K + IC resultante da atividade da 
bomba Na + /K + -ATPase favorece a secregao de K + pela reabsor¬ 
gao de Na + . 0 aumento da concentragao de Na + na luz tubular 
favorece o gradiente para entrada de Na + e tambem estimula a 
secregao de K + . A alcalose aumenta a secregao de K + pelo esti¬ 
mulo da aldosterona. A secregao de K + tambem pode ocorrer 
passivamente por diminuigao da concentragao de K + luminal 
causada por aumento do fluxo do fluido tubular (aumento do 
RFG, expansao do CEC, diureticos). 

Fatores que inibem a secreqao tubular 
de potassio 

A secregao de K + esta diminuida no hipoaldosteronismo e por 
influencia de outros fatores. A espironolactona, diuretico pou- 
pador de K + , inibe a agao da aldosterona competindo pelos 
mesmos receptores. A acidose tambem diminui a secregao de 
K + ao inibir a agao da aldosterona. Ja o peptidio atrial natriure- 
tico (PAN), a amilorida, o triantereno e a calciuria diminuem a 


secregao de K + pelo fechamento dos canais de Na + na membra¬ 
na luminal, diminuindo a reabsorgao de Na + . 

Hipopotassemia 

E definida pela concentragao plasmatica de K + abaixo de 3,5 
mEq/L. 

Etiologias 26 

As principals causas de hipopotassemia estao listadas na Ta- 
bela 6. 

Tabela 6 Causas de hipopotassemia 
Diminuigao da ingestao 
Aumento da translocagao de K + para o CIC 
Alcalinemia 
Aumento da insulina 

Aumento da atividade beta-2-adrenergica 

Paralisia periodica hipopotassemica desencadeada por: 
hipertireoidismo, exercicios fisicos, estresse 

Hipotermia 

Anabolismo e doengas linfoproliferativas 
Aumento de perdas 
Perdas renais 

Nefropatias: acidose tubular renal tipo I e II, nefrite 
intersticial, pos-insuficiencia renal aguda, sindromes de 
Fanconi, Bartter, Gitelman, Liddle 

Cetoacidose diabetica 

Diureticos inibidores de anidrase carbonica, de alga e 
tiazidicos 


Sindrome de Cushing, hiperaldosteronismo primario e 
excesso de mineralocorticoides 

Hipomagnesemia 

Diabete insipido e outras doengas poliuricas 

Outras drogas: anfotericina B, derivados de penicilina, 
carbenicilina 

Perdas extrarrenais 

Perdas gastrointestinais: vomitos, drenagem excessiva de 
suco gastrico, sindromes de ma absorgao, fistula biliar ou 
intestinal, laxativos ou enemas 

Perdas cutaneas: fibrose cistica, grandes queimados 


Diminuigao da ingestao 

Em situagoes de hipopotassemia, o organismo pode aumentar 
ao maximo a reabsorgao de K + e a excregao pode atingir niveis 
tao baixos quanto 5 a 25 mEq/dia, sendo que o K + urinario en- 
contra-se menor que 10 mEq/L. A baixa oferta de K + via ali- 
mentagao ou solugoes parenterais pode levar a hipopotasse¬ 
mia sintomatica, principalmente quando associada a outros 
fatores, como uso de diureticos e acidose metabolica. 

Aumento da translocagao de potassio para o CIC 

A distribuigao normal de K + entre os compartimentos e bas- 
tante estavel e depende principalmente da agao da bomba 
Na + /K + -ATPase. Alteragoes nesse mecanismo ou outros fato¬ 
res podem aumentar a translocagao de K + do extra para o in- 
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tracelular, causando hipopotassemia transitoria com reper- 
cussao variavel. 

Alcalinemia (elevagao do pH extracelular) 

0 aumento de bicarbonato no CEC que ocorre na alcalose me¬ 
tabolica ou respiratoria, ou apos administragao de bicarbonato, 
faz o H + sair da celula em troca de K + e Na + , mantendo a eletro- 
neutralidade. Para o aumento de cada 0,1 unidade no pH plas- 
matico ocorre queda aproximada de 0,4 mEq/L de K + serico. 

Aumento da insulina 

A insulina aumenta a atividade da bomba Na + /K + -ATPase, 
promovendo entrada de K + principalmente nos hepatocitos e 
no musculo esqueletico. Isso ocorre no tratamento da cetoaci- 
dose diabetica ou da hiperglicemia nao cetotica. A sobrecarga 
de carboidratos em individuos normais estimula a liberagao 
de insulina e pode provocar hipopotassemia transitoria. Desse 
modo, deve-se evitar a administragao de K + com solugoes gli- 
cosadas na corregao da hipopotassemia, pois ha risco de agra- 
var o disturbio. 

Aumento da atividade beta-2-adrenergica 

Uso de beta-2-agonistas causa hipopotassemia, pois eles esti- 
mulam a atividade da bomba Na + /K + -ATPase. Catecolaminas, 
como epinefrina, estao menos relacionadas, pois tambem es- 
timulam alfarreceptores que tern efeito contrario ao estfmulo 
beta-2-adrenergico. 

Paralisia periodica hipopotassemica 

Essa doenga rara pode ser hereditaria ou adquirida, especial- 
mente em pacientes com hipertireoidismo, em razao do au¬ 
mento na atividade da bomba Na + /K + -ATPase relacionado a 
liberagao de epinefrina e insulina. As crises ocorrem apos 
exercicios fisicos, estresse e consumo excessivo de carboidra¬ 
tos, com queda brusca do K + plasmatico para 1,5 a 2,5 mEq/L. 
0 uso de betabloqueadores (propranolol) diminui o numero e 
a gravidade dos episodios. 0 controle do hipertireoidismo 
tambem e necessario. A administragao de K + deve ser cuida- 
dosa, pois pode causar hiperpotassemia. 

Hipotermia 

A hipotermia acidental ou induzida esta relacionada com hi¬ 
popotassemia, por estimular a entrada de K + nas celulas. 

Metabolismo celular 

0 crescimento rapido ou a proliferagao celular consome K + e e 
uma causa rara de hipopotassemia. 0 aumento do metabolis¬ 
mo celular em doengas linfoproliferativas pode causar pseu- 
do-hipopotassemia pelo consumo de K + no plasma em virtude 
da demora na analise laboratorial. 

Aumento de perdas 

Perdas renais 

A excregao renal de K + depende da agao da aldosterona e da 
oferta de Na + e de agua nos segmentos distais do nefron. 0 K + 
urinario esta aumentado (maior que 15 mEq/L). 


Nefropatias 

Ocorre por excesso de oferta de Na + aos segmentos de troca do 
nefron ou se deve a presenga de anions nao reabsorviveis na 
luz tubular, levando ao aumento da excregao renal de K + . Po- 
dem estar associadas a acidose (sindrome de Fanconi, acidose 
tubular renal tipo I ou distal, nefrite intersticial, pos-insufi- 
ciencia renal aguda) ou alcalose metabolica (sindromes de 
Bartter, Gitelman e Liddle). Na leptospirose com insuficiencia 
renal, ha hipopotassemia com quadro similar a acidose tubu¬ 
lar tipo II ou proximal. 

Diureticos 

Inibidores de anidrase carbonica, diureticos de alga e tiazidi- 
cos aumentam a oferta de K + aos segmentos tubulares e, por 
meio da deplegao volemica, ativam o SRAA, aumentando a 
excregao renal de K + , podendo causar hipopotassemia. 

Excesso de minera/ocorticoides 

Hiperaldosteronismo primario ou secundario e uso prolonga- 
do de glicocorticoides sao situagoes em que a secregao de K + 
esta aumentada. Em geral, encontra-se acidose metabolica hi- 
pocloremica associada. 

Cetoacidose diabetica 

A excregao renal de K + esta aumentada na descompensagao 
diabetica decorrente da diurese osmotica, do hiperaldoste¬ 
ronismo secundario a deplegao de volume e do aumento de 
anions nao reabsorviveis (como o beta-hidroxibutirato). Por 
causa da translocagao de K + para o extracelular pela acidose, 
inicialmente a hipopotassemia e menos pronunciada, mas 
apos insulinoterapia e melhora da acidose metabolica, o 
disturbio fica mais evidente, devendo-se repor K + precoce- 
mente para evitar sintomas graves relacionados a hipopo¬ 
tassemia. 

Hipomagnesemia 

A deplegao de magnesio pode ser somente urn fator associa- 
do a hipopotassemia ou a causadora do disturbio, como no 
hipoparatireoidismo, por alterar a fungao de canais de K + de- 
pendentes de ATP nas celulas tubulares. A potassemia so 
consegue ser corrigida apos reposigao dos estoques de mag¬ 
nesio. 

Poliuria 

A perda de K + esta relacionada a debito urinario elevado que 
acompanha a polidipsia, como no diabete insipido. 

Drogas 

A anfotericina B interage com esterois de membrana e aumen¬ 
ta sua permeabilidade, permitindo que K + passe do intracelu- 
lar para a luz tubular. Derivados de penicilina e a carbenicilina 
tambem podem aumentar a excregao de K + . 

Perdas extrarrenais 

Em geral, o K + urinario e baixo (menor que 10 a 15 mEq/L), in- 
dicando conservagao renal de K + . 
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Perdas gastrointestinais 

Vomitos, drenagem excessiva de suco gastrico, sindromes de 
ma absorgao, diarreia prolongada, fistula biliar ou intestinal e 
uso de laxativos ou enemas podem provocar hipopotassemia. 
A excregao renal de K + pode estar aumentada, principalmente 
na alcalose metabolica causada por vomitos, pois o excesso de 
bicarbonato impede a reabsorgao de Na + associada a anions e 
a hipovolemia estimula a liberagao de aldosterona, aumentan- 
do a secregao de K + em troca de Na + . 

Perdas cutaneas 

As perdas por meio da pele em condigoes normais sao despre- 
ziveis. No entanto, exercicio fisico intenso e temperaturas ele- 
vadas podem causar sudorese excessiva e hipopotassemia, 
principalmente em pacientes com fibrose cistica e em lacten- 
tes jovens (grande superficie corporea exposta). Grandes quei- 
mados tambem apresentam perda consideravel de K + por per- 
da da barreira de protegao contra evaporagao. 

Manifestacoes ch'nicas 

A hipopotassemia associa-se a alteragoes cardiacas, neuro- 
musculares e renais. A gravidade das manifestagoes da hipo¬ 
potassemia e proporcional ao grau e a duragao da redugao do 
K + serico. Fraqueza muscular costuma ocorrer com redugoes 
agudas das concentragoes de K + abaixo de 2,5 mEq/L, geral- 
mente comega nas extremidades inferiores e progride para o 
tronco e as extremidades superiores, podendo evoluir para 
paralisia. Alem disso, a hipopotassemia grave (< 2,5 mEq/L) 
pode causar caibras, rabdomiolise e mioglobinuria. A redu¬ 
gao da motilidade gastrointestinal varia desde a constipagao 
ate o lleo paralitico. As arritmias cardiacas incluem batimen- 
tos atriais e ventriculares prematuros, bradicardia sinusal, 
taquicardia juncional ou atrial paroxistica, bloqueio atrioven¬ 
tricular e taquicardia ou fibrilagao ventricular. As alteragoes 
eletrocardiograficas caracteristicas de hipopotassemia sao 
depressao do segmento ST, aparecimento de onda U (ao final 
da onda T, frequentemente vista nas derivagoes V4 a V6), 
achatamento da onda T e aumento da amplitude da onda U 
(Figura 6). A deplegao cronica de K + se associa a alteragoes re¬ 
nais, incluindo diminuigao da capacidade de concentragao 
urinaria e redugao da excregao de citrato e bicarbonato, com 
aumento da geragao de amonia, resultando em alcalose me¬ 
tabolica. 16 

Diagnostico 

Os exames laboratoriais uteis ao diagnostico da causa da hipo¬ 
potassemia incluem: 

• [K + ] u /[creatinina] u (mmol/mmol*): 51 

- < 1 na hipopotassemia por perda extrarrenal; 

- > 2,5 na hipopotassemia por perda renal. 

• para converter creatinina em mg/dL para mmol/L, multipli- 
que por 0,088. 

• excregao fracionada de K + : ([K + ] u /[K + ] p /([creatinina] u / 
[ creatinina ] p ) x 100 (%): 56 

- < 6,5% na hipopotassemia por perda extrarrenal; 

- > 10% na hipopotassemia por perda renal. 
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Figura 6 Alteragoes eletrocardiograficas por 
hipopotassemia variam de leve achatamento da onda T 
ao aparecimento de onda U proeminente, as vezes com 
depressao de ST ou inversao de onda T. Esses padroes nao 
estao diretamente relacionados a [K + ]. Na hipopotassemia, 
ha retardo na velocidade de repolarizagao miocardica, 
com bradicardia e hipotensao, ocorrendo contragao 
ventricular prematura que diminui a forga de contragao 
ventricular. 

sendo: [K + ] u = concentragao urinaria de K + ; [K + ] p = concentra¬ 
gao plasmatica de K + ; [creatinina] u = concentragao urinaria 
de creatinina; [creatinina] p = concentragao plasmatica de 
creatinina. 

Tratamento 

A reposigao de K + deve ser feita, sempre que possivel, pela via 
oral, gastrica ou enteral. As preparagoes orais de K + incluem o 
cloreto de potassio (KCl) 6% (0,8 mEq/mL) ou KCl 20% (—2,5 
mEq/mL). Reposigao EV deve ser administrada em situagoes 
de emergencia (como arritmias cardiacas e fraqueza muscular 
grave) ou quando a VO ou enteral nao estiver dispomvel. A in- 
fusao maxima de K + recomendada e de 0,3 a 0,5 mEq/kg/ 
hora ou 40 a 60 mEq/hora. A preparagao de K + para uso EV e 
o KCl 19,1% (2,5 mEq/mL). A concentragao maxima da solu- 
gao de K + deve ser de 60 mEq/L em acesso venoso periferico e 
80 a 100 mEq/L em acesso venoso central. 16 

O tratamento da hipopotassemia consiste principalmente 
da reposigao das reservas de K + . No entanto, deve-se conside- 
rar a causa da hipopotassemia para que a corregao do distur- 
bio nao seja somente transitoria, e sempre ter em mente o tra¬ 
tamento etiologico do disturbio. A monitoragao do K + serico 
deve ser cuidadosa quando forem utilizadas drogas como ter- 
butalina, insulina, salbutamol e anfotericina B, visto que fre¬ 
quentemente causam hipopotassemia, e a reposigao de K + por 
via enteral pode prevenir quadros graves. E necessario tam¬ 
bem abordar fatores complicadores associados (como os dis- 
turbios acidobasicos e as doengas renais) que podem interferir 
com a distribuigao e a excregao do K + . 26 

Hiperpotassemia 

E definida pela concentragao plasmatica de K + acima de 5 
mEq/L. Na presenga de hiperpotassemia, deve-se descartar 
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pseudo-hiperpotassemia, que representa erro decorrente de 
tecnica inadequada de retirada de sangue que leva a hemolise 
e a liberagao de K + das celulas. Deve-se coletar imediatamente 
nova amostra de sangue de vaso que proporcione bom fluxo 
sanguineo, para verificar se a concentragao verdadeira de K + e 
normal. 16,51 

Etiologias 

As principals causas de hiperpotassemia estao listadas na 
Tabela 7. 

A hiperpotassemia pode ser facticia (pseudo-hiperpotasse¬ 
mia) ou real. As principais causas sao por alteragao na distri- 
buigao de K + entre os compartimentos celulares, por aumento 
da oferta de K + e, mais frequentemente, por redugao da excre- 
gao renal de K + . 


Tabela 7 Causas de hiperpotassemia 

Hiperpotassemia facticia ou pseudo-hiperpotassemia (translocagao 
Coleta inadequada da amostra de sangue 
Acidose metabolica 
Cetoacidose diabetica 
Drogas: betabloqueadores, succinilcolina, superdosagem de digitalico 
Paralisia familiar periodica hiperpotassemica 

Aumento da oferta de K + Exogeno Suplementos dieteticos com potassio 

Solugoes parenterais 
Penicilina G potassica 

Politransfusao com sangue estocado ou hemoderivados irradiados 
Solugoes cardioplegicas 
Endogeno Necrose tecidual 

Quimioterapia e lise tumoral 

Trauma 

Rabdomiolise 

Grandes cirurgias e queimaduras extensas 
Hemolise maciga e sangramentos digestivos 
Reperfusao rapida apos desclampeamento da aorta 

Diminuigao da excregao renal de K + 

Insuficiencia renal aguda ou cronica 
Hipoaldosteronismo 
Insuficiencia suprarrenal primaria 

Diureticos poupadores de potassio: espironolactona, amilorida, triantereno 
Hipoaldosteronismo hiporreninemico: idiopatico; secundario a nefrites intersticiais 
Drogas: heparina, anti-inflamatorios nao hormonais, ciclosporina 
Baixa oferta de Na + aos segmentos distais do nefron 

Hipoperfusao tecidual: hipovolemia grave, insuficiencia cardiaca, insuficiencia hepatica 
Inibigao da secregao tubular de K + 

Rejeigao aguda pos-transplante renal 


Hiperpotassemia facticia (pseudo- 
-hiperpotassemia) 

0 K + serico encontra-se elevado, por conta da liberagao de K + 
intracelular, mas o K + total do organismo esta quantitativa- 
mente adequado. Ocorre por erros comuns durante a coleta de 
sangue, como garroteamento prolongado do membro e con- 
tragao muscular durante a coleta, levando a despolarizagao ce- 
lular e a liberagao de K + das celulas. Outra causa e a lise de he- 
macias durante a coleta ou o armazenamento em frasco de 
vidro, ou a ruptura de plaquetas e leucocitos, causada pela 
contragao do coagulo em situagoes de plaquetose e leucocito- 
se, respectivamente. Deve-se desconfiar de pseudo-hiperpo¬ 
tassemia quando nao ha causas para disturbio real, com ele- 
trocardiograma (ECG) normal, coletando-se nova amostra de 
sangue arterial ou venoso de fluxo livre em tubo siliconizado 
ou heparinizado. 


de K + do CIC para o CEC) 


Nefrite lupica 
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Translocagao de potassio do CIC para o CEC 

E causa de hiperpotassemia mais importante quando associa- 
da a alteragoes na excregao renal de K + ou sobrecarga de K + . 

Acidose metabolica 

A presenga de acidose promove a saida de K + das celulas em 
troca dos ions H + para manter a eletroneutralidade. Como as 
membranas celulares sao mais permeaveis a acidos organicos, 
a acidose por aumento de cetoacidos e acido lactico esta me- 
nos relacionada a hiperpotassemia que a acidose por aumento 
de acidos inorganicos (NH 4 , Cl, HCl). 

Cetoacidose diabetica 

Fatores como deficiencia de insulina, hiperosmolalidade, hi- 
perglicemia e acidose metabolica contribuem para a hiperpo¬ 
tassemia na fase inicial da cetoacidose diabetica, mesmo com 
redugao do K + corporeo total. Alteragao no pH nao parece ser o 
principal fator, visto que, apos administragao de insulina, ha 
queda de K + antes da normalizagao do pH. Portanto, a defi¬ 
ciencia de insulina e a principal responsavel pelo aumento do 
K + plasmatico por meio da redugao do transporte acoplado a 
glicose. Alem disso, a hiperglicemia e a diurese osmotica asso- 
ciada aumentam a osmolalidade plasmatica, que, por sua vez, 
causa a entrada de Na + na celula, com saida de K + para manter 
a eletroneutralidade. A hiperosmolalidade causa ainda saida 
de agua do CIC, aumentando a concentragao relativa de K + no 
intracelular, fazendo o K + sair da celula em decorrencia do ar- 
raste junto a agua e pelo gradiente de concentragao. 

Drogas 

Em geral, causam hiperpotassemia leve, principalmente quan¬ 
do associada a outros fatores como excregao renal de K + dimi- 
nuida ou ingestao de K + muito aumentada. 0 uso de betablo- 
queadores diminui a captagao de K + pelas celulas em virtude do 
bloqueio dos receptores beta-2-adrenergicos e reduz a excregao 
de K + pelo bloqueio de receptores beta-l-adrenergicos, que ini- 
bem a liberagao de renina e aldosterona. 0 uso de succinilcoli- 
na em queimados, traumas extensos, doenga neuromuscular e 
superdosagem de digitalico (inibigao da bomba Na + /K + -ATPa- 
se dose-dependente) tambem podem causar hiperpotassemia. 

Paralisia familiar periodica hiperpotassemica 

Decorre de urn provavel defeito nos canais de Na + dos muscu- 
los esqueleticos, que causa saida rapida de K + para o CEC, le- 
vando a crises de fraqueza muscular e paralisia, com duragao 
aproximada de 2 horas. Situagoes de risco podem ser preveni- 
das evitando-se frio e exercicio ffsico ou usando medicagoes 
(acetazolamida). 

Aumento da oferta de potassio 

Raramente e causa isolada do disturbio, pois os mecanismos 
de homeostasia do K + sao capazes de aumentar sua excregao 
diante da sobrecarga. 0 rim normal e capaz de excretar ate 6 
mEq de K + /L de filtrado. 

Quando ha urn aumento na ingestao de K + , a excregao renal 
e elevada a custa do aumento inicial na liberagao de aldostero¬ 


na e mantida por meio do aumento da atividade da bomba 
Na + /K + -ATPase, igualando a oferta excessiva de K + . 0 aumen¬ 
to brusco da oferta de K + (intoxicagao, iatrogenia, trauma), 
principalmente associado a alteragoes na regulagao do K + , 
pode levar a hiperpotassemia sintomatica. 

Exogeno 

0 aumento da ingestao de K + por meio de alimentos pode levar 
a hiperpotassemia em pacientes com insuficiencia renal. 0 
uso excessivo de suplementos com K + (como o xarope de KCl) 
tambem, mas as causas iatrogenicas mais frequentes sao o 
erro de prescrigao de solugoes parenterais, o uso de penicilina 
G potassica em bolo (cada 1 milhao de unidades contem 1,7 
mEq de K + ), as politransfusoes com sangue estocado, o uso de 
hemoderivados irradiados, de solugoes cardioplegicas com ex- 
cesso de K + nas cirurgias cardiovasculares, de solugoes de pre- 
servagao rica em K + no transplante renal, etc. 

Endogeno 

Como K + e abundante no CIC, a destruigao celular em massa 
por necrose tecidual, quimioterapia, Use tumoral, trauma, rab- 
domiolise, grandes cirurgias, queimaduras extensas, hemolise 
maciga e sangramento do trato gastrointestinal podem levar a 
liberagao de K + e causar hiperpotassemia por aumento de ofer¬ 
ta endogena de K + . A reperfusao rapida apos desclampeamen- 
to da aorta em cirurgias tambem apresenta o risco de sobrecar¬ 
ga de K + proveniente das regioes isquemicas. 

Diminuigao da excregao renal de potassio 
E a causa mais comum de hiperpotassemia. 

Insuficiencia renal aguda ou cronica 

Em casos leves ou moderados, a hiperpotassemia grave e rara 
em razao do aumento da atividade da bomba Na + /K + -ATPase 
e da liberagao de aldosterona, que tambem aumenta a excre¬ 
gao intestinal de K + . A hiperpotassemia ocorre quando o RFG 
cai a 20% do normal, limitando a excregao de K + . Na insufi¬ 
ciencia renal oligurica e na fase avangada da doenga, o aumen¬ 
to da atividade catabolica, a menor atividade da bomba Na + / 
K + -ATPase e a pouca resposta ao estimulo beta-2-adrenergico 
contribuem para a hiperpotassemia. 

Hipoaldosteronismo 

A aldosterona e o principal hormonio responsavel pela excre¬ 
gao renal de K + , sendo que alteragoes na smtese suprarrenal 
ou na resposta renal podem causar hiperpotassemia. 

Na insuficiencia suprarrenal primaria, na doenga de Addi¬ 
son e na hiperplasia suprarrenal congenita perdedora de sal, a 
hiperpotassemia e urn achado comum. Em geral, o aumento 
do K + plasmatico e leve ou moderado e mantem-se estavel, 
pois a hiperpotassemia em si estimula a excregao de K + , com- 
pensando a deficiencia de aldosterona. No entanto, alteragoes 
da fungao renal, hipovolemia, aumento da ingestao de K + ou 
translocagao celular podem agravar a hiperpotassemia. A as- 
sociagao com hiponatremia e frequente. 0 tratamento consis- 
te na reposigao volemica com solugao salina e administragao 
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de glicocorticoide e mineralocorticoide. Pacientes com doen- 
gas graves apresentam hipoaldosteronismo resultante do au- 
mento da liberagao de ACTH que estimula a sfntese de cortisol 
a custa de aldosterona. 0 uso de heparina tambem pode cau- 
sar deficiencia de aldosterona em virtude do efeito toxico nas 
celulas da camada glomerulosa da suprarrenal. Inibidores da 
ECA diminuem a conversao de angiotensina I em angiotensi- 
na II interferindo diretamente na liberagao de aldosterona. 

Alguns diureticos poupadores de K + antagonizam o efeito 
da aldosterona nos dutos coletores. A espironolactona age 
competindo pelos mesmos receptores, enquanto a amilorida e 
o triantereno fecham os canais de Na + na membrana luminal. 
A smtese de renina nesses casos encontra-se elevada. No 
pseudo-hipoaldosteronismo, a atividade de aldosterona tam¬ 
bem esta diminmda por causa da diminuigao de receptores da 
aldosterona ou por alteragoes no mecanismo de reabsorgao de 
Na + que ocorre acoplado ao Cf e nao associado a excregao de 
K + , levando a hiperpotassemia, hipertensao hipervolemica e 
supressao de renina. 

0 hipoaldosteronismo hiporreninemico pode ser idiopati- 
co (diminuigao primaria na liberagao de renina), secundario a 
nefrites intersticiais (glomerulonefrite aguda, nefropatia dia¬ 
betica) ou causado por drogas. 

Nas glomerulonefrites, a expansao volemica resultante su- 
prime a liberagao de renina e aumenta a secregao do peptfdio 
atrial natriuretico (PAN), diminuindo a liberagao de aldostero¬ 
na. A reposigao de mineralocorticoides pode corrigir a hiper¬ 
potassemia em alguns pacientes. 0 uso de drogas tambem 
causa diminuigao de renina e, consequentemente, de aldoste¬ 
rona. E o caso de anti-inflamatorios nao hormonais (AINH) e 
da ciclosporina. 

Baixa oferta de sodio aos segmentos distais 
do nefron 

Em situagoes de baixa perfusao tecidual, como hipovolemia 
grave, insuficiencia cardfaca e insuficiencia hepatica, ocorre 
diminuigao do RFG estimulando a liberagao de HAD. Assim, o 
aumento da reabsorgao de Na + nos segmentos proximais do 
nefron leva a baixa concentragao luminal de Na + nas suas por- 
goes distais, diminuindo a reabsorgao de Na + e, consequente¬ 
mente, a secregao de K + . 

Inibigao da secregao tubular de potassio 

Ocorre na rejeigao aguda pos-transplante renal e na nefrite lu- 
pica. A liberagao de aldosterona e a homeostasia do Na + estao 
preservadas. 

Sin to mas 

A solicitagao rotineira de eletrolitos e o que leva ao diagnostic 
da hiperpotassemia, visto que, em geral, ela e totalmente as- 
sintomatica. Os primeiros sintomas e mesmo alteragoes ele¬ 
trocardiograficas aparecem com K + serico acima de 6,5 mEq/L. 
As manifestagoes clinicas mais frequentes sao contragoes 
musculares, parestesias, arreflexia, fraqueza (principalmente 
de membros inferiores), paralisia flacida, podendo apresentar 
ainda disritmias cardfacas e morte subita. Alteragoes eletro¬ 


cardiograficas podem aparecer com nfveis de K + menores 
quando a elevagao do K + plasmatico e rapida ou quando ha as- 
sociagao com acidose, hiponatremia, hipocalcemia ou hipo- 
magnesemia. 

Alteragoes eletrocardiograficas 

A hiperpotassemia apresenta as seguintes alteragoes ao ECG: 
aumento da amplitude da onda T, apiculada e simetrica (T em 
tenda, correspondendo a repolarizagao mais curta); diminui¬ 
gao da amplitude da onda R; depressao do segmento ST; dimi¬ 
nuigao da amplitude da onda P; prolongamento do intervalo 
P-R ([K + ] p de 6 e 7 mEq/L), QRS e Q-T; bloqueio atrioventri¬ 
cular de segundo grau ([K + ] p de 8 e 9 mEq/L); desapareci- 
mento da onda P; alargamento do complexo QRS; bradicardia; 
e fusao do complexo QRS alargado com onda T (onda sinusoi¬ 
dal) ([K + ] p de 9 e 10 mEq/L). As arritmias cardfacas incluem 
bloqueio atrioventricular completo, taquicardia ventricular, fi- 
brilagao ventricular e assistolia 1617 (Figura 7). 

Tratamento 

A hiperpotassemia e uma emergencia medica. 0 tratamento e 
recomendado na presenga de alteragoes eletrocardiograhcas 
ou quando as concentragoes plasmaticas de K + sao maiores 
que 6,5 mEq/L, independentemente do ECG. Inicialmente, 
todas as fontes exogenas de K + devem ser imediatamente des- 
continuadas, incluindo suplementagao oral e EV de K + , nutri- 
gao parenteral total, transfusao de sangue e drogas contendo 
K + . Em pacientes com hiperpotassemia grave, o tratamento 
deve ser focado na estabilizagao imediata da membrana celu- 
lar do miocardio, deslocamento rapido do K + para o IC e remo- 
gao de K + do corpo. 1657 

1. Restauragao da excitabilidade da membrana celular, antago- 
nizando os efeitos eletrofisiologicos do K + : 

• gluconato de calcio 10%, EV, na dose de 1 a 2 mL/kg em 5 a 10 
minutos. Observa-se melhora imediata em 5 a 10 minutos, 
mas ela e transitoria com duragao da agao entre 30 minutos e 
4 horas. Pode-se repetir a infusao em 5 a 10 minutos apos, 
caso as alteragoes eletrocardiograficas persistam. 

2. Aumento da captagao intracelular de K + por translocagao do 
K + doEGparaoIC: 

• glicose a 5 ou 10%, na dose de 1 a 2 g/kg, com insulina sim¬ 
ples, EV, na dose de 0,2 a 0,3 UI para cada g de glicose, EV, 
com infusao superior a 2 horas. O infcio da agao e imediato, 
com duragao entre 30 minutos e 4 horas. O efeito e transitorio, 
com diminuigao de 1 a 3 mEq/L de K + , em 30 minutos; 

• beta-2-agonistas: o infcio de agao e rapido e os efeitos duram 
ate 2 horas, com diminuigao do K + plasmatico de 0,7 a 1,8, 
apos 1 a 2 horas. O principal efeito colateral e a taquicardia: 

- terbutalina: 10 mcg/kg, EV, em bolo, em 10 minutos; 

- salbutamol nebulizado: 2,5 mg se peso < 25 kg ou 5 mg se 
peso > 25 kg, em 10 minutos; 

- salbutamol EV: 4 mcg/kg em bolo, em 10 a 20 minutos; 

• a infusao de bicarbonato de sodio (NaHC0 3 8,4% -1 mL = 1 
mEq) pode ser util em pacientes com acidose metabolica. A 
dose usual e de 1 mEq/kg, EV, em bolo, em 10 a 15 minutos. O 
infcio de agao ocorre em 20 a 30 minutos e a duragao de agao 
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Figura 7 Alteragoes eletrocardiograficas por hiperpotassemia. A alteragao mais precoce e a onda T em “tenda”. Com o 
aumento progressivo da [K + ] p , os complexos QRS se alargam, diminui a amplitude das ondas P que podem desaparecer 
e, por firm, ocorrem complexos QRS com formas bizarras, como o padrao sinusoide mostrado, que leva a assistolia se 
nao houver tratamento adequado. Na hiperpotassemia, ha diminuigao do potencial de equilibrio da celula miocardica, 
ocorrendo dilatagao e flacidez do coragao, diminuigao da frequencia cardfaca, podendo ocorrer bloqueio de condugao 
dos impulsos cardiacos dos atrios para os ventriculos atraves do feixe A-V (parada em diastole). 


e de 2 a 4 horas. A ventilagao deve ser adequada para garantir 
eliminagao apropriada de dioxido de carbono. 

3. Aumento da excregao urinaria de K + : 

• diuretico de alga: furosemida 2 a 4 mg/kg/dia 7 EV, a cada 6 
horas ou em infusao contfnua. 0 infeio de agao ocorre em 15 a 
30 minutos e dura de 4 a 6 horas. 

4. Remogao do K + do corpo: 

• resina de troca ionica tern infeio de agao lento (1 a 2 horas) e 
pode levar 6 horas ate obter o efeito maximo. A dose de ata- 
que e de 1 g/kg, por via retal, dilufdo em soro glicosado, em 30 
a 60 minutos, que pode ser repetida 2 vezes. A dose de manu- 
tengao e de 1 g/kg/dia 7 V0 7 em 2 a 3 doses/dia. Dissolver 
cada g de resina em 2 a 3 mL de glicose a 10% ou sorbitol, pois 
pode ocorrer obstipagao e obstrugao intestinal se a diluigao 
for inadequada. A eficacia e baixa no RN e pode levar a altera- 
goes como hipercalcemia, calcificagao do trato digestivo e 
obstrugao intestinal no uso do poliestireno sulfonato de cal- 
cio, e a retengao de Na + , sobrecarga de volume e efeito hipe- 
rosmolar, no uso do poliestireno sulfonato de sodio: 

- poliestireno sulfonato de calcio: cada g de resina content 
3,3 mEq de calcio (Ca ++ ) e remove 1 mEq de K + ; 

- poliestireno sulfonato de sodio: cada g de resina content 
4,1 mEq de Na + e remove 1 mEq de K + ; 

• mineralocorticoides devem ser dados a pacientes com hipoal- 
dosteronismo; 

• terapia de substituigao renal e indicada quando ha falha do 
tratamento conservador. A hemodialise e mais efetiva que a 
dialise peritoneal para remover k + . 16 ’ 57 

Disturbios do equilibrio acidobasico 

A manutengao do equilibrio acidobasico e vital para o metabo- 
lismo celular. 0 pH sangufneo normal varia de 7,36 a 7,44, sen- 
do mantido estreitamente dentro de urn valor gragas a meca- 
nismos qufmicos e fisiologicos. Os disturbios do metabolismo 
acidobasico acometem frequentemente os pacientes admiti- 


dos na unidade de terapia intensiva pediatrica. Esses distur¬ 
bios podem representar a principal indicagao de internagao, 
assim como resultado do processo fisiopatologico e complica- 
goes da doenga, no decorrer da internagao. Os procedimentos 
terapeuticos tambem colaboram na genese e muitas vezes 
agravam esses quadros. 

A crianga, desde o nascimento ate a fase adulta, e mais sen- 
sfvel a esses disturbios e apresenta restrigoes na sua resolugao. 
0 recem-nascido tern a excregao acida limitada, decorrente da 
imaturidade renal e tambem associada a oferta insuficiente de 
fosfatos. A superffeie alveolar da crianga chega a ser 20 vezes 
menor que a do adulto. A ventilagao atraves da eliminagao de 
C0 2 e primordial no mecanismo de compensagao acidobasica. 
A hemoglobina fetal, pela maior afinidade ao oxigenio, e redu- 
zida com maior dificuldade, prejudicando o transporte de C0 2 . 
O metabolismo normal e acidogenico como resultado do me¬ 
tabolismo de sulfoprotefnas e fosfoprotefnas e da oxidagao in- 
completa de gorduras e carboidratos. O adulto produz aproxi- 
madamente 1 a 1,5 mEq/kg/dia de ion hidrogenio, ao passo 
que na crianga essa produgao pode atingir 2 a 3 mEq/kg/dia, 
significando, em termos de peso corporeo, que a crianga tern 
de duplicar ou triplicar a excregao desses acidos para manter a 
homeostase. Afecgoes proprias da infancia, como diarreia, de- 
sidratagao e disturbios respiratorios potencializam a ruptura 
do equilibrio acidobasico. 58 ' 61 

Aspectos qufmicos e fisiologicos 58 " 62 
A abordagem tradicional do disturbio acidobasico esta voltada 
principalmente para a analise dos valores gasometricos, ou 
seja, os dados de pH, bicarbonato e C0 2 . Outros dados como 
excesso de base (base excess , conhecido como BE) e hiato io- 
nico (anion gup - AG) foram introduzidos para complementar 
a analise do disturbio em questao. Esses conceitos tiveram 
infeio ha praticamente 100 anos. Segundo Bronsted e Lowry 
(1923), acido e uma substancia que em uma solugao doa pro- 
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Tabela 8 Calculo das respostas compensatorias dos disturbios acidobasicos primarios 


Disturbio 

Alterapao 

primaria 

pH* 

Resposta compensators esperada 

Acidose respiratoria aguda 

t PaC0 2 

1 

t HC0 3 ‘ de 1 mEq/L para 10 mmHg de aumento da PaC0 2 

Alcalose respiratoria aguda 

1 PaC0 2 

t 

| HCO 3 - de 1 a 3 mEq/L para 10 mmHg de diminuigao da PaC0 2 

Acidose respiratoria cronica 

t PaC0 2 

1 

t HC0 3 ~ de 4 mEq/L para 10 mmHg de aumento da PaC0 2 

Alcalose respiratoria cronica 

| PaC0 2 

r 

| HC0 3 ‘ de 2 a 5 mEq/L para 10 mmHg de diminuigao da PaC0 2 

Acidose metabolica 

1 HCO 3 - 

1 

| PaC0 2 de 1 a 1,5 vezes a queda do HC0 3 (em mEq/L) 

Alcalose metabolica 

t HCO 3 - 

t 

t PaC0 2 de 0,25 a 1 vez a elevagao do HC0 3 ‘ (em mEq/L) 


* Acidose (ou alcalose) respiratoria pura: 10 mmHg de aumento (ou diminuigao) da PaC0 2 resulta, em media, em diminuigao (ou aumento) de 0,08 no pH. 

* Acidose (ou alcalose) metabolica pura: 10 mEq/L de diminuigao (ou aumento) de HC0 3 ‘ resulta, em media, em diminuigao (ou aumento) de 0,15 no pH. 
Fonte: Schrier RW. Renal and electrolte disorders. 3.ed. Boston: Little, Brown, 1986. 


tons (H + ), e base, aceita H + . Acido forte e aquela que, em solu¬ 
gao, esta toda ou quase toda dissociada, assim a concentragao 
de H + e igual a do acido (HA) adicionado. 0 acido fraco disso¬ 
ciate parcialmente e o grau de dissociagao depende da con¬ 
centragao do acido e do pH. Nessa condigao, somente [HA] x 
[A ] e constante. 

0 termo pH foi introduzido em 1909 pelo bioqmmico dina- 
marques Soren Peter Lauritz Sorensen (1868-1939) com o ob- 
jetivo de facilitar seus trabalhos no controle de qualidade de 
cervejas (a epoca trabalhava no Laboratorio Carlsberg, da cer- 
vejaria homonima). 0 “p” vem do alemao potenz , que signifi- 
ca poder de concentragao, e o “H” se refere ao ion de hidroge- 
nio (H + ). As vezes e referido como sendo do latim pondus 
hydrogenu. 

Matematicamente, o “p” equivale ao cologaritmo (simetri- 
co do logaritmo) de base 10 da atividade dos ions a que se refe¬ 
re. Para ions H + : pH = -loglO [aH + ], sendo que [aH + ] represen- 
ta a atividade em moldin' 3 . Em solugoes diluidas (abaixo de 
0,1 mol.dm 3 ), os valores da atividade aproximam-se dos valo- 
res da concentragao, permitindo que a equagao anterior seja 
escrita como: pH = -loglO [H + ]. 

0 pH e urn parametro que indica se uma solugao liquida e 
acida (pH < 7), neutra (pH = 7) ou basica (pH > 7). Uma solu¬ 
gao neutra so tern o valor de pH = 7 a 25°C, o que implica varia- 
goes do valor medido conforme a temperatura. 

Como a concentragao de H + e muito diluida nos fluidos cor- 
poreos, essa atividade pode ser considerada como equivalente 
a sua concentragao. A concentragao de H + e medida em nmol 
(mol.10' 9 ou mmol.10' 6 ), ou seja, e no minimo 1 milhao de ve¬ 
zes menor que qualquer outro eletrolito medido no plasma. 0 
pH tern relagao inversa com a concentragao de H + : tanto maior 
a concentragao de H + , menor o pH e vice-versa. 

A base da definigao do pH esta centrada na lei de agao das 
massas que explica o comportamento de solugoes em equili- 
brio dinamico e estabelece que a velocidade de uma reagao e 
proporcional ao produto da concentragao dos reagentes e 
pode ser quimicamente representada por HA^H + + A-. Quan- 
do essa solugao esta em equilibrio, ele e representado por uma 
constante K que representa a seguinte equagao: 


K (constante) = 


[HI [A'] 

[HA] 


Handerson, em 1909, aplicou esta lei para o acido carbonico: 
k _ [H+][HCQ 3 -] 

[h 2 co 3 ] 

Hasselbalch, em 1916, rearranjou a equagao de Handerson 
com a aplicagao de uma escala logaritmica: 

log [H + ] + log [HC0 3 ~] 

[h 2 co 3 ] 

Alterando a apresentagao da formula, obtem-se: 

-log [H 4 ] = - | °8 K » l °S[HC0 i -] 

[H.C0J 

Como - log [H + ] = pH e - log K = pK (constante de dissocia¬ 
gao), essa equagao pode ser representada por: 

pK + log [HC0 3 “] 


Utilizando a lei de Henry, podemos substituir o H 2 C0 3 por 
(PC0 2 x 0,03) e, assim, formular o que se conhece por equagao 
de Hendersen e Hasselbalch, que e a base da abordagem tradi- 
cional do equilibrio acidobasico: 

pK + log [HCO “] 

pH =--— 

PCO x 0,03 


Assim, urn pH de 7,40 equivale a uma concentragao de 40 
nmol/L de H + . Na faixa de pH de 6,80 a 7,70, a concentragao 
de H + varia de 160 a 20 nmol/L. 

A acidemia ocorre quando a [H + ] ultrapassa a faixa normal 
de 40 ± 4 nmol/L ou pH menor que 7,36, e a alcalemia, quan¬ 
do a [H + ] for inferior a 40 ± 4 nmol/L ou pH superior a 7,44. 

Em patologia, o sufixo “ose” representa uma enfermidade 
de origem metabolica. Assim, acidose e uma condigao fisiopa- 
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tologica associada a acidemia que pode causar acidemia quan- 
do nao compensada. Do mesmo modo, alcalose e a condigao 
fisiopatologica associada a alcalemia e que pode provocar alca- 
lemia quando nao compensada. Acidose e alcalose, portanto, 
nao implicam obrigatoriedade de acidemia e alcalemia, res- 
pectivamente. A analise dos dados clinicos e laboratoriais e 
que podera definir o disturbio em questao. 

Hiato anionico (anion gap) 

0 principio da eletroneutralidade estabelece que, em uma so¬ 
lugao, o total das cargas positivas dos cations deve ser igual 
ao das cargas negativas dos anions. A medida dos principais 
cations e anions do liquido extracelular (LEC) permite a ava- 
liagao do estado de eletroneutralidade. 0 sodio representa 
mais de 90% dos cations, enquanto o cloro e o bicarbonato 
respondem por aproximadamente 85% dos anions. A dife- 
renga entre a concentragao de sodio e a soma da concentra- 
gao de cloro e bicarbonato expressa os anions nao mensura- 
veis ou hiato ionico, mais conhecida pela expressao em ingles 
anion gap (AG). 

AG = Na + - (Cl“ + HC0 3 “) 

A variagao normal de AG e de12 a 14 mEq/L. Valores maiores 
de AG podem indicar que esta havendo urn acumulo de acidos 
fixos. E incomum os achados de valores baixos, que podem 
ocorrer na presenga de hipoproteinemia. No entanto, o AG 
pode ser corrigido (AGc) para o valor de albuminemia por urn 
fator de corregao: 

AGc = AG + [0,25 x (44 - albumina em g/L)] 

Excesso de bases (base excess,) 

Mede a diferenga da capacidade tamponante de uma amostra 
de sangue com o normal. Mais conhecido pelo termo em in¬ 
gles base excess (BE), mede a quantidade de acido forte ou 
base forte necessaria para titular 1 L de sangue para o pH de 
7,40 com a PC0 2 mantido constante em 40 mmHg. 

Excesso de base padrao (BEP) 

Conceitua-se como excesso de base padrao (BEP) o BE corri¬ 
gido para o valor de hemoglobina, uma vez que esta e o tam¬ 
pao intracelular mais importante da hemacia. Desde que os 
tampoes nao volateis permanegam constantes, o BEP mede o 
componente metabolico do disturbio acidobasico, indepen- 
dentemente do componente respiratorio. 

Sistemas tampoes 58-63 

0 organismo defende o seu equilibrio acidobasico com meca- 
nismos tamponantes, impedindo variagoes importantes no 
pH por meio da combinagao ou liberagao reversivel de H + . Os 
sistemas tampoes podem ser classificados em tres grupos: 

• tampao quimico; 

• tampao biologico; 

• tampao fisiologico. 


Tampao quimico 

Urn tampao quimico e constituido por urn par conjugado, ge- 
ralmente constituido por urn acido fraco e o seu sal conjugado 
(HA/A - ). A capacidade tamponante desse par pode ser carac- 
terizada pela curva de titulagao (Figura 8) de urn acido forte 
com uma base fraca. 

Neste exemplo, tem-se 10 mL de uma solugao de HCl 0,1 N 
no qual sera adicionado NaHC0 3 0,1 N. 0 HCl e urn acido forte, 
portanto encontra-se praticamente todo dissociado (H + e Cl") 
e tern pH bastante acido. A adigao gradual em mL de uma base 
fraca (NaHC0 3 0,l N) altera o pH ate ele se tornar alcalino. 0 
HC0 3 reage com H + da solugao formando o H 2 C0 3 que por ser 
umacido fraco, fica apenas parcialmente dissociado (H 2 C0 3 ^ 
H + + HC0 3 “). Havendo moleculas que doam protons e outras 
que recebem protons na mesma solugao, a curva de titulagao 
obtida tern urn comportamento caracteristico. No inicio da 
adigao, o pH eleva-se rapidamente. Na sequencia, e observada 
pouca variagao do pH mesmo com adigao continua da base, e 
depois nova elevagao acentuada do pH. 0 efeito tampao e evi- 
dente em uma determinada faixa de pH que e justamente 
onde se situa o pK. 

A efetividade desses tampoes depende principalmente da 
sua quantidade presente na solugao e do seu pK. 0 pK indica 
o melhor pH de tamponamento, ou seja, o pH que sofre a me- 
nor variagao com a adigao de acidos ou bases (substancias al- 
calinas). 

A relagao entre pH e pK pode ser observada pela equagao 
de Henderson-Hasselbalch, na qual pK equivale ao pH quan¬ 
do log [A']/[HA] = zero, ou seja, 10° = 1, portanto a concen¬ 
tragao de A e igual a de HA: 

p H = pK + log= 

Os principais tampoes do organismo sao os seguintes: 

• bicarbonato: HC0 3 " + H + <-> H 2 C0 3 ** H 2 0 + C0 2 ; 

• fosfato: HP0 4 " + H + ** H 2 P0 4 ; 



Figura 8 Curva de titulagao. 
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• proteina: Pr + H + ^ HPr; 

• hemoglobina: Htr + H + ^ HHb. 

No meio intracelular, o tamponamento e realizado principal- 
mente pelas proteinas. 

0 sistema tampao bicarbonato e o mais abundante no meio 
extracelular, representando pouco mais de 50%, (seguido pela 
hemoglobina, que representa 35%). 0 pK do tampao bicarbo¬ 
nato e 6,1, distante do pH hsiologico de 7,4. Nesse valor, esse 
sistema seria inviavel para o organismo, mas como o bicarbo¬ 
nato se dissocia em H 2 0 e C0 2 e esse ultimo e eliminado conti- 
nuamente pelos pulmoes, o sistema funciona de modo aberto. 

A equagao de Henderson-Hasselbalch permite compreen- 
der como a eliminagao (ou nao) de C0 2 torna esse sistema 
aberto ebciente, demonstrando a interdependence entre pH, 
bicarbonato eH 2 C0 3 : 


pH = pK + log = 


[HC0 3 -] 

[h 2 co 3 ] 


Como 0 pK do bicarbonato e 6,1 e 0 HC0 3 ~ mantem uma rela- 
gao direta com 0 C0 2 , segundo a equagao H 2 C0 3 = 0,03 x 
PaC0 2 , pode-se expressar a equagao anterior do seguinte 
modo: 


pH = 6,1 +log 


[hcq 3 ] 

0,03 x PaC0 2 


Outro modo de correlacionar [H + ] com PaC0 2 e HC0 3 _ e por 
meio da equagao modificada por Kassirer-Bleich, que utiliza a 
[H + ] nolugardopH: 


[H + ] = 


24 x PaC0 2 
HCO3- 


Essas duas equagoes demonstram que 0 pH depende intima- 
mente da relagao C0 2 /bicarbonato, ou seja, do componente 
respiratorio / componente metabolico. 

Tampao biologico 

Nao se trata de tampao quimico. Consiste na troca de 10 ns (H + , 
Na + , K + , Ca ++ ) no intuito de proteger 0 pH extracelular. 0 H + nao 
tamponado difunde ate 0 meio intracelular, onde e trocado por 
urn cation (Na + e K + ou, em nivel osseo, por Ca ++ ), justificando 
a presenga de hiperpotassemia nas condigoes que causam aci- 
dose e 0 inverso nas que causam alcalose. 

Tampao fisiologico 

E 0 sistema responsavel pela excregao acida produzida pelo 
metabolismo celular. Destaca-se 0 papel realizado pelos pul¬ 
moes e rins. 

Os pulmoes, no adulto, sao responsaveis pela eliminagao 
diaria de 13.000 a 15.000 mmol de C0 2 , mantendo os niveis de 


C0 2 dentro da normalidade. A PaC0 2 pode ser alterada pelo 
desequilibrio entre sua produgao e sua eliminagao pela venti- 
lagao pulmonar, ou como mecanismo compensators de urn 
disturbs metabolico. 

Os rins participam da homeostase acidobasica, regulando a 
concentragao de bicarbonato atraves da reabsorgao tubular de 
bases e excregao de acidos fixos. 0 tubulo renal proximal de 
urn adulto reabsorve 4.000 a 6.000 mEq/dia de bicarbonato e 
e urn dos maiores mecanismos de manutengao do equilibrio 
acidobasico. A excregao de H + pode ser realizada por meio da 
formagao de amonio (NH4 + ) ou na formagao de acidez titula- 
vel (Figura 9). 

As trocas ionicas e de solutos no tubulo renal dependem de 
mecanismos de transporte ativos (ATPases), passivos 
(mediadas pelos canais), difusao facilitada (mediada por trans- 
portadores, cotransportadores ( simporters ) e trocadores 
( antiporters ). Simporters sao transportadores que operam 
translocando dois ou mais ions no mesmo sentido, e antiporters 
translocam em sentidos opostos. Quando a translocagao ionica 
nao resulta em alteragao no balango de cargas, ela e 
denominada eletroneutra. Por outro lado, quando 0 resultado 
promove uma alteragao no balango de carga, ela e denominada 
eletrogenica. 0 H + e trocado pelo Na + do Bltrado glomerular 
( 1 antiporter Na + /H + ). Para cada mEq de H + excretado, 1 mEq de 
bicarbonato e reabsorvido (A). 0 H+ pode ser excretado 
tambem na forma de acidez titulavel (B) e amonio (C). A 
excregao acida liquida e definida como a diferenga entre a 
soma da acidez titulavel e amonio menos 0 bicarbonato 
excretado. Esse valor deve ser equivalente a produgao acida do 
organismo para manter a homeostase adequada. 

Abordagem dos disturbios do equilibrio 
acidobasico 58-63 

Os disturbios do metabolismo acidobasico podem ser dividi- 
dos em metabolicos, respiratorios ou mistos. 



Figura 9 Representagao esquematica da participagao 
renal na homeostase acidobasica. 

A: reabsorgao do bicarbonato; B: acidez titulavel; C: produgao de amonio; 
a.c.: anidrase carbonica. 
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Quando o disturbio primario envolve o tampao bicarbo¬ 
nato, ele e dito metabolico. Assim, aumentos na concentra¬ 
gao de bicarbonato produzem alcalose metabolica, e dimi- 
nuigoes da concentragao de bicarbonato, acidose metabolica. 
As alteragoes que ocorrem na PaC0 2 para compensar proces- 
sos metabolicos primarios sao chamadas de compensagao 
respiratoria.Assim, na alcalose metabolica, a PC0 2 tende a 
aumentar e, na acidose metabolica, a diminuir. No entanto, 
o aumento da PC0 2 na alcalose metabolica e limitado pela 
hipoxemia que poderia ocorrer com o aumento da PC0 2 por 
hipoventilagao. 

Quando a alteragao primaria e na eliminagao ou retengao 
de C0 2 , com diminuigao ou aumento da PaC0 2 , ela e dita alca¬ 
lose ou acidose respiratoria. As alteragoes do bicarbonato nes- 
ta compensagao e chamada decompensagao metabolica. As- 
sim, na alcalose respiratoria, o bicarbonato tende a diminuir e 
na acidose respiratoria, o bicarbonato tende a aumentar. 

Nos disturbios mistos coexistem duas ou mais alteragoes, 
sejam elas metabolicas ou respiratorias. A compensagao res¬ 
piratoria nos disturbios metabolicos habitualmente e rapida. 
A compensagao metabolica nos disturbios respiratorios, no 
entanto, requer ajustes renais, necessitando de varias horas a 
alguns dias para completa-la. Essas compensagoes atenuam a 
mudanga do pH decorrente dos disturbios primarios, mas nao 
a corrigem totalmente. Na abordagem inicial de qualquer dis¬ 
turbio acidobasico e fundamental o conhecimento da historia 
clinica minuciosa do paciente. 0 reconhecimento das altera¬ 
goes fisiopatologicas, aliado aos exames laboratoriais, assegu- 
ra a abordagem terapeutica mais adequada. 

Acidose metabolica 58-65 

A acidose metabolica pode ocorrer por tres mecanismos: 

• perda de substancias alcalinas (bases); 

• aumento da produgao ou ingestao de substancias acidas; 

• redugao da excregao renal de acidos. 

Nos casos de aumento da produgao ou ingestao de substan¬ 
cias acidas ocorre consumo de bicarbonato plasmatico acom- 
panhado pela elevagao compensatoria de outro anion. A natu- 
reza do acido determina qual sera o anion substituto. Com 
adigao de acido forte como o acido cloridrico (HCl), o anion re- 
tido e o cloro (acidose metabolica hipercloremica). Nesse caso, 
o AG permanece em niveis normais. Entretanto, quando a adi¬ 
gao e decorrente de acidos endogenos, como o acido latico ou 
o acido aceto acetico, o anion retido e o sal sodico desses aci¬ 
dos, como o lactato ou acetoacetato e a concentragao de cloro 
nao e alterada (acidose metabolica normocloremica). 

0 calculo do AG diferencia, portanto, dois grupos de acido¬ 
se: hipercloremica, com AG normal e normonatremica, com 
AG elevado. 

Causas de acidose metabolica 

Uma das manifestagoes clinicas caracteristicas das acidoses 
metabolicas e a hiperventilagao, cuja resposta compensatoria 
tern valores razoavelmente precisos. Assim, o calculo da 
PaC0 2 esperada pode ser realizado pela seguinte formula: 


PaC0 2 = [(1,5 x HC0 3 ") + 8] ± 2 

0 aumento acentuado de H + tern agao cronotropica e inotropi- 
ca negativas, podendo comprometer o quadro hemodinamico 
da crianga, e a eficiencia da hiperventilagao compensatoria e 
prejudicada com a gravidade da acidose. Assim, quanto mais 
baixo o pH por acidose metabolica, menos a hiperventilagao 
podera ajudar a compensa-la. 

Tratamento 586466 

0 tratamento visa a corregao do mecanismo responsavel pela 
acidose e, quando necessario, a corregao da acidemia por meio 
da utilizagao de bicarbonato. A indicagao esta relacionada aos 
efeitos deleterios da acidemia. Habitualmente, e indicada 
quando o pH e inferior a 7,10 ou a concentragao de bicarbona¬ 
to e inferior a 10 mEq/L. A indicagao de corregao da acidemia 
metabolica com bicarbonato quando existe perda de bicarbo¬ 
nato, como nos casos de diarreia ou acidose tubular renal, e 
bem estabelecida e aceita. No entanto, existe ainda bastante 
controversy na indicagao de reposigao de bicarbonato nas aci¬ 
doses de origem latica, como nos casos de choque ou ma per- 
fusao tissular. Forsythe e Schmidt descrevem que, apesar de o 
bicarbonato elevar o pH arterial, nao existem dados favoraveis 
para suportar o seu uso na acidose latica, independentemente 
do grau de acidemia. 

Quando considerado o uso de bicarbonato e dificil estabe- 
lecer com exatidao a quantidade necessaria a ser oferecida. 0 
calculo geralmente e dado pela seguinte formula: 

HC0 3 necessario (mEq) = (15 - HCOy encontrado) x 0,3 x 
peso (kg) 

Esse bicarbonato e oferecido em solugao isosmolar (bicarbo¬ 
nato de sodio a 1,4%), sendo infundido em 2 a 4 horas. Na 

Tabela 9 Causas de acidose metabolica 

AG normal Perda de bicarbonato pelo trato 

(hipercloremica) gastrointestinal 
diarreia 

ureterossigmostomia 
hiperalimentapao parenteral 
fistula pancreatica 
Acidose dilucional 
Perda por via renal 
acidose tubular renal 
fase precoce da insuficiencia renal aguda 
uso de inibidores da anidrase carbonica 
uso de inibidores da aldosterona 
resistencia a apao dos 
mineralocorticoides (pseudo- 
-hipoaldosteronismo tipo 1) 
hiporreninemia 
derivapao uroenterica 
acidose metabolica tardia do RN 
recuperapao durante tratamento da 
cetoacidose diabetica 
Ingestao de compostos contendo cloro 

AG elevado Cetoacidose diabetica ou alcoolica 

(normocloremica) Insuficiencia renal 
Acidose latica 
Rabdomiolise 

Intoxicapoes (metanol, etilenoglicol, 
paraldeido, salicilato) 

Erros inatos de metabolismo 
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crianga em parada cardiorrespiratoria, o uso de bicarbonato 
nao e mais recomendado de modo rotineiro. Nos casos nos 
qnais se julgar seu uso indispensavel, considerar a dose inicial 
de 1 mEq/kg. 

Algumas consideragoes sao necessarias a respeito da utili- 
zagao de bicarbonato: 

• embora o bicarbonato eleve o pH sanguineo, ele nao trata a 
causa da acidose; 

• para ser eficaz, o sistema tampao bicarbonato exige uma boa 
fungao ventilatoria; 

• o pH depende da relagao bicarbonato/acido carbonico. Valo- 
res baixos de bicarbonato nao implicam pH muito acido e 
consequente corregao; 

• o uso de bicarbonato pode ocasionar hiperosmolalidade, hi- 
pernatremia e hipocalcemia; 

• na acidose metabolica, o pH e o primeiro que se corrige, segui- 
do depois pelo bicarbonato e pela PaC0 2 ; 

• quando o pH diminui para valores entre 7,2 e 7,1, ocorre uma 
estimulagao maxima do centro respiratorio e incremento 
maximo do volume minuto ventilatorio, favorecendo a com- 
pensagao respiratoria da acidose metabolica. Quando o pH 
atinge valores inferiores a 7,1, existe queda progressiva do 
volume minuto; 

• a contratilidade do ventriculo esquerdo diminui significativa- 
mente quando o pH cai para valores inferiores a 7,1; 

• pacientes com acidose metabolica acompanhada de poten- 
ciais geradores de bicarbonato, como na cetoacidose diabeti¬ 
ca, nao devem receber o bicarbonato corrigido pela formula 
classica por causa do risco de hipercompensagao (alcalose 
metabolica); 

• o nivel de consciencia esta mais relacionado ao pH liquorico 
que ao pH sanguineo. A manutengao do pH do SNC e mais 
eficiente que a dos tecidos extracranianos em razao da per- 
meabilidade reduzida da barreira hematoencefalica ao bicar¬ 
bonato. 0 C0 2 produzido pelo SNC sai livremente para a cir- 
culagao sistemica, sendo urn importante mecanismo de 
defesa da fungao cerebral. Durante a corregao da acidose me¬ 
tabolica com bicarbonato de sodio, o C0 2 gerado periferica- 
mente atravessa a barreira hematoencefalica, ocasionando 
diminuigao do pH do SNC, enquanto o aumento do bicarbo¬ 
nato sistemico eleva o pH plasmatico sem alterar significati- 
vamente sua concentragao no LCR. Dessa forma, o pH siste¬ 
mico se eleva e o do SNC diminui com rebaixamento do nivel 
de consciencia; 

• o uso de bicarbonato de sodio causa desvio da curva da dis- 
sociagao da hemoglobina para a esquerda e, consequente- 
mente, diminui a oferta de oxigenio aos tecidos, agravando a 
acidose no SNC. 

Existem drogas alternativas para o tratamento da acidose me¬ 
tabolica como Carbicarb® (mistura de Na 2 C0 3 e NaHC0 3 , que 
age como tampao sem gerar C0 2 ), dicloroacetato e Tham® 
(trometamina). Ate o momento, nao ha estudos com seu uso 
em pacientes pediatricos. 


Consideragoes a respeito da cetoacidose 
diabetica (CAD) 

0 edema cerebral que ocorre na cetoacidose diabetica, que 
pode ja estar presente antes do inicio do seu tratamento, e pre- 
dominantemente vasogenico e se deve a lesao endotelial, que 
causa vasoplegia e alteragoes da barreira hematoencefalica. 
Contribuem para sua origem: 

• a hiperventilagao compensator^ da cetoacidose diabetica 
causa queda da PaC0 2 e consequente vasoconstrigao com is- 
quemia cerebral, o que aumenta a permeabilidade capilar (a 
perfusao e o coeficiente de difusao encefalica so melhoram 36 
a 72 horas apos inicio do uso de insulina); 

• a hiperglicemia e o aumento da taxa de ureia que aumentam a 
viscosidade plasmatica e a hipercoagubilidade, responsavel 
por 20% dos casos evoluem com acidente vascular cerebral is- 
quemico ou hemorragia do SNC; 

• o aumento da PC0 2 liquorica pelo uso de bicarbonato promo¬ 
ve vasodilatagao cerebral, o que tambem contribui para maior 
risco de edema cerebral. 

Com a corregao da volemia e o uso de insulina, havera inter- 
rupgao da produgao acida (acido acetoacetico e beta-hidroxi- 
butirico) e metabolizagao dos cetoacidos com produgao de 
H 2 0 e C0 2 , fontes de geragao de bicarbonato. Em razao dessa 
fonte endogena de bicarbonato, existe pouca necessidade de 
bicarbonato exogeno no tratamento da CAD. 

Portanto, na CAD, o uso de bicarbonato deve ser restrito 
aos casos de acidemia grave, com riscos de agravamento car- 
diaco e respiratorio, e so deve ser considerada se a fungao pul- 
monar estiver adequada (PaC0 2 satisfatoria para compensa- 
gao respiratoria da acidose metabolica). Nao visa a elevar o pH 
para urn valor normal, mas para urn pH toleravel para o pa- 
ciente (pH - 7,1). 

0 valor do bicarbonato desejado deve ser calculado de 
modo a manter a relagao bicarbonato:acido carbonico de 20:1 
(ver equagao de Handerson-Hasselbalch). Nesses casos, se bi¬ 
carbonato/acido carbonico = 20; e acido carbonico = PaC0 2 x 
0,03, entao esta formula pode ser expressa como: 

Bicarbonato/PaC0 2 x 0,03 = 20. 

Portanto, o HC0 3 “ desejado (mEq) = PaC0 2 x 0,03 x 20 = 
PaC0 2 xO,6. 

Os corpos cetonicos causam acidose metabolica com au¬ 
mento do AG proporcional a diminuigao do bicarbonato plas¬ 
matico (HC0 3 “), ou seja, (AG - 12) - (20 - HC0 3 _ ), como na 
acidose latica. Urn aumento do AG maior que a diminuigao do 
HC00 3 indica associagao com agravo que causa acidose meta¬ 
bolica com AG aumentado (p.ex., insuficiencia renal). Se for 
menor, com agravos que causam alcalose metabolica (p.ex., 
vomitos incoerciveis ou corregao intempestiva da acidose com 
bicarbonato). 0 componente nao cetotico da acidose em urn 
paciente diabetico pode ser estimado e o calculo do bicarbona¬ 
to desejado calculado: 
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HC0 3 - desejado (mEq) = (AG -12) - (20 - HC0 3 ) = 

(Na + - Cl- - HC0 3 - -12) - (20 - HC00 3 -) = Na + - Cl" - 32 

A corregao da acidose metabolica nao acetoacidotica e nao la- 
tica pode ser, entao, realizada usando-se a formula: 

HC0 3 " necessario (mEq/L) = 

(HC0 3 “ desejado - HC0 3 ) x 0,3 x peso = 

(Na + - Cl" - HC0 3 “ medido - 32) x 0,3 x peso (kg) 

Alcalose metabolica 59-61 

E um disturbio tambem frequente, sendo muitas vezes pouco 
valorizado, principalmente pela inespecificidade do quadro 
clinico e desconhecimento de sua fisiopatologia. 

A alcalose metabolica pode ser dividida em duas fases: ge- 
nese e manutengao. 

A genese depende basicamente de tres fatores: administra- 
gao de substancias alcalinas ou precursores, perda de ions H + e 
perda desproporcional de cloretos (Tabela 10). 

A causa (aumento de bicarbonato) nem sempre significa 
que o estado de alcalose sera mantido, porque esse excesso, 
sendo detectado como anion nao necessario,acaba sendo ex- 
cretado. A manutengao da alcalose metabolica decorre da in- 
capacidade renal em eliminar o bicarbonato excedente, man- 
tendo seus niveis elevados. Os principais mecanismos de 
manutengao estao relacionados a maior reabsorgao e produ- 
gao renal de bicarbonato. 

Causas de alcalose metabolica 
Perda desproporcional de cloretos 
Diureticos 

A maior reabsorgao de bicarbonato ocorre nos estados de con- 
tragao do volume extracelular, de redugao na taxa de filtragao 


Tabela 10 Causas de alcalose metabolica 


Administragao de 

Bicarbonato 

substancias alcalinas 

Acetato 

ou precursores 

Citrato 

Perda de ions H + 

Causas gastrointestinais 

Vomitos 

Sucpao gastrica continua 

Estenose hipertrofica de piloro 
Cloridrorreia congenita 


Causas renais 

Aumento do fluxo tubular (uso 
de diureticos) 

Aumento de renina 


contragao do volume extracelular 
deficiencia de magnesio 
sindrome de Bartter 


Aumento da atividade 
mineralocorticoide 


hiperaldosteronismo primario 
sindrome de Cushing 
sindrome adrenogenital 


Aumento da negatividade intraluminal 
presenga de anions nao absorviveis 
Aumento da PaC0 2 
pos-hipercapnia 

Redugao do hormonio da paratireoide 
Hipoparatireoidismo 

Perda desproporcional 
de cloretos 

Uso de diureticos 


glomerular (TGF), de hipocloremia e de hipopotassemia. A 
formagao renal de bicarbonato e estimulada pela presenga de 
atividade mineralocorticoide no nefron distal. 

0 quadro clinico pode resultar dos disturbios eletroliticos 
presentes como hipopotassemia e hipocalcemia (redugao da 
fragao ionizada). A curva de dissociagao desloca-se para a es- 
querda, favorecendo a hipoxemia. A hipoventilagao compen¬ 
sators e erratica, nao tendo valores muito confiaveis. 

Tratamento 

No tratamento da alcalose metabolica e importante reconhe- 
cer nao somente a causa, mas tambem o mecanismo de ma¬ 
nutengao. 0 tratamento pode ser dividido em dois grupos: clo- 
reto responsivo e cloreto resistente. A diferenciagao basica 
entre esses grupos esta na resposta a oferta salina e na concen- 
tragao urinaria de cloreto: 

• cloreto responsivo: Cl" urinario < 10 mEq/L; 

• cloreto resistente: CE urinario > 10 mEq/L (exceto na presen¬ 
ga de diuretico ou hipercapnia aguda). 

Cloreto responsivo 

A maioria das alcaloses metabolicas encontra-se neste grupo. 
0 tratamento consiste na reposigao hidrica e salina na forma 
de solugao de cloreto de sodio. 0 cloreto de potassio pode ser 
associado nos casos de hipopotassemia grave. A avaliagao cli- 
nica e laboratorial orienta a reposigao desses eletrolitos. A me- 
lhora costuma ocorrer em poucos dias, havendo normalizagao 
do pH arterial, aumento de cloreto e pH urinarios (bicarbona- 
turia), assim como cloro e potassio. 

Cloreto resistente 

Caracteriza-se pela incapacidade renal em reter o cloreto ofer- 
tado. As causas e o mecanismo de manutengao decorrem do 
aumento da atividade mineralocorticoide. Esse aumento pode 
ser primario (p.ex., sindrome de Cushing), no qual a atividade 
renina esta inibida pelo aumento do volume extracelular, ou 
secundario (p.ex., estenose da arteria renal), no qual a ativida¬ 
de mineralocorticoide esta elevada justamente pelo aumento 
da renina. Geralmente, esses quadros estao associados a ex- 
pansao do volume extracelular. 0 tratamento consiste em reti- 
rar a causa do excesso mineralocorticoide (quando possivel), 
corregao dos disturbios eletroliticos (K + , Mg ++ ) e bloqueio da 
atividade mineralocorticoide (p.ex., uso de espironolactona). 

Existem outras alternativas terapeuticas nos casos de alca¬ 
lose metabolica grave, mas apenas de utilizagao eventual 
como o HCl, NH 4 Cl e hemodialise. 

Acidose respiratoria 

A acidose respiratoria e um disturbio primario do sistema res- 
piratorio que acarreta retengao de C0 2 e consequente hiper¬ 
capnia e acidemia. Os efeitos dessa retengao no equilibrio aci- 
dobasico dependem de sua velocidade de instalagao. 0 C0 2 na 
presenga de anidrase carbonica gera acido carbonico. Os tam- 
poes quimicos tern capacidade limitada para combater esse 
ganho acido. A maior parte do tamponamento extracelular e 
realizada pela hemoglobina, fosfatos e proteinas. A retengao 
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de C0 2 estimula os mecanismos renais para a reabsorgao de 
bicarbonato. Esse mecanismo e lento, necessitando de algnns 
dias para ser completado. Se a retengao de C0 2 for muito rapi- 
da, os mecanismos tambem serao insuficientes em atenuar a 
redugao do pH. Nas retengoes cronicas, a reabsorgao renal de 
bicarbonato impede que o pH tenha valores extremamente 
acidos. Na fase aguda, espera-se urn aumento de 1 mEq/L de 
bicarbonato para cada 10 mmHg acima do normal de PaC0 2 , 
enquanto na fase de compensagao renal, esse aumento chega 
a 3 mEq/L para cada 10 mmHg de PaC0 2 . 

As causas de acidose respiratoria podem estar relacionadas 
diretamente a afecgoes pulmonares, ou a processos extrinse- 
cos que afetam a fungao ventilatoria do paciente (p.ex., coma, 
intoxicagao, traumatismos e doengas neuromusculares). 0 
manuseio inadequado da ventilagao pulmonar mecanica tam¬ 
bem pode resultar ou agravar a hipercapnia. 

0 quadro clinico da acidose respiratoria e inespecifico. Na 
hipercapnia, pode haver alteragao de sensorio (confusao 
mental, tremores, coma), vasodilatagao periferica e hipoxe- 
mia (hipoventilagao). 

Tratamento 

0 tratamento e direcionado para reduzir a PaC0 2 ate que o pH 
esteja em valor mais aceitavel. Nos processos pulmonares cro- 
nicos, essa redugao deve ser extremamente cautelosa, e nao 
deve ser inferior aos valores de PaC0 2 habituais do paciente. 
Alem disso, nos processos pulmonares cronicos, a retengao de 
bicarbonato pode ser maior que a esperada como compensa¬ 
gao de uma acidose respiratoria, e a redugao mais acentuada 
da PaC0 2 promovera urn aumento de pH expondo uma alcalo- 
se metabolica associada, que ate agora estava sendo mascara- 
da pela hipercapnia. 

A utilizagao de ventilagao mecanica e comum nesses pa- 
cientes, principalmente nos casos agudos. Em muitos casos, 
as tentativas nao invasivas (fisioterapia, drogas) sao insufi¬ 
cientes para promover a melhor ventilagao e mesmo a oxige- 
nagao desse paciente. 

Alcalose respiratoria 

A alcalose respiratoria resulta da ventilagao alveolar excessiva 
em relagao a produgao de C0 2 , sendo expressa pela redugao da 
PaC0 2 e elevagao do pH. Os mecanismos de compensagao sao 
realizados inicialmente pelos tampoes nao bicarbonato, e pos- 
teriormente pela maior excregao renal de bicarbonato, com re¬ 
tengao de radicais acidos e cloretos. 

Sao varios os fatores que colaboram na genese da hiperven- 
tilagao: estimulo do sistema nervoso central (febre, drogas e 
traumas), estimulo do sistema nervoso periferico (embolia 
pulmonar, anemia e hipoxemia) e ventilagao mecanica. 

As manifestagoes clinicas dependem principalmente do fa- 
tor causal. A hipocapnia leva a diminuigao do fluxo sangufneo 
cerebral, podendo provocar alteragoes do sensorio, agravada 
pela menor disponibilidade de oxigenio (curva de dissociagao 
da hemoglobina desviada para a esquerda). 


Tratamento 

0 tratamento e dirigido para a corregao do disturbio de base. 
Entre os procedimentos, citam-se a analgesia, a sedagao e o 
aumento da Fi0 2 . Nos pacientes em ventilagao mecanica, de- 
ve-se tentar reduzir o volume minuto, seja por redugao da 
pressao inspiratoria, do volume corrente ou da frequencia res¬ 
piratoria. 

Disturbios mistos 

Sao disturbios muito comuns e resultam de mecanismos de 
compensagao inadequados e/ou da presenga de outro distur¬ 
bio primario. A abordagem e realizada pela analise gasometri- 
ca e do AG. A gasometria como dado isolado e sujeita a inter- 
pretagao erronea e nao informa sobre a tendencia do disturbio. 
0 disturbio primario e orientado pelo pH e pelos valores de 
PaC0 2 e bicarbonato. 0 pH acido associado a aumento da 
PaC0 2 indica que a acidose respiratoria e o disturbio primario 
(ou ambos). 0 pH alcalino associado a redugao da PaC0 2 indi¬ 
ca a alcalose respiratoria como disturbio primario, se o bicar¬ 
bonato for alto, existe alcalose metabolica como processo pri¬ 
mario (ou ambos). 

A analise do AG permite verificar se os mecanismos com- 
pensatorios sao apropriados, ou se existe outros disturbios en- 
volvidos. Partindo do principio fisiologico de que o organismo 
nao e capaz de gerar AG tao elevado para compensar urn dis¬ 
turbio primario, e de outro que determina que, para cada 
mmol de acido que for tamponado pelo sistema tampao bicar¬ 
bonato, 1 mmol de bicarbonato e perdido, convertendo-se em 
C0 2 e H 2 0 e 1 mmol de sal sodico do acido e formado, pode-se 
precisar o disturbio presente. Assim, a presenga de AG > 
20mEq/L indica a presenga de acidose metabolica, indepen- 
dentemente do pH ou do bicarbonato. 

A diferenga de AG (AG calculado - AG normal), conside- 
rando AG normal = 12, somando ao bicarbonato encontrado, 
fornece outro dado importante. Se o bicarbonato consumido 
for substituido pelo sal sodico (AG), entao a soma da diferenga 
do AG deve ter o valor da concentragao normal de bicarbonato 
(23 a 30mEq/L). Essa soma, tendo valores acima de 30 
mEq/L, indica a presenga de alcalose metabolica, indepen- 
dentemente do pH ou do bicarbonato. E, se o valor for inferior 
ao normal, indica a existencia de acidose hipercloremica. 

Essa abordagem facilita a interpretagao da gasometria 
diante do paciente, determinando os possiveis disturbios aci- 
dobasicos presentes. 

Abordagem fisico-quimica - modelo 
de Stewart 676869 

A abordagem tradicional baseada na equagao de Handerson- 
-Hasselbalch e bem-sucedida na pratica clinica, mas pode ha¬ 
ver situagoes em que essa abordagem nao explica plenamente 
o disturbio acidobasico presente, como a acidose metabolica 
resultante de grandes infusoes de soro fisiologico (NaCl 0,9%). 
Stewart propos uma nova descrigao de equilibrio acidobasico 
no inicio dos anos de 1980, baseada em principios qmmicos 
das solugoes aquosas (leis de agao das massas, de conserva- 
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Tabela 11 Orientagao para reconhecimento do disturbio 
acidobasico primario 


pH > 7,4 

Bicarbonato alto 

Alcalose metabolica 


PaC0 2 baixa 

Alcalose respiratoria 


Ambos 

Disturbio misto 

pH < 7,4 

Bicarbonato baixo 

Acidose metabolica 


PaC0 2 alta 

Acidose respiratoria 


Ambos 

Disturbio misto 

Anion gap (AG) 

AG > 20 mEq/L 

Acidose metabolica 
(independentemente 
do pH ou bicarbonato) 

Diferenga de 

AG (A AG) 

AG calculado - 
AG normal 

A AG + bicarbonato 
encontrado > 30 
mEq/L 

Alcalose metabolica 
(independentemente 
do pH ou do 
bicarbonato) 


AG + bicarbonato 
encontrado < 23 
mEq/L 

Acidose metabolica 
hipercloremica 


gao de massas e da eletroneutralidade). Enquanto a aborda- 
gem tradicional poe em foco a analise de pH, HC0 3 “, AG e BE, 
Stewart considera pH e HC0 3 variaveis dependentes da condi- 
gao fisico-quimica criada por variaveis independentes e consi¬ 
dera muito importante as constantes de dissociagao de acidos 
fracos e da agua. Para ele, a principal fonte de H + e a agua. Uma 
solugao tern urn pH neutro quando a concentragao de H + e 
igual a de OH . Assim, acido e uma substancia que aumenta a 
[H + ] de uma solugao e base, a que reduz a [H + ] em relagao a 
[OH ]. Assim, pH, HC0 3 “, H + , 0H“, C0 3 “, HA e A' sao conside- 
radas variaveis dependentes e podem ser deduzidas a partir de 
equagoes matematicas. 

De acordo com Stewart, o estado acidobasico esta funda- 
mentado em tres variaveis independentes e a alteragao de 
uma ou mais dessas variaveis pode ser responsavel pelo dis¬ 
turbio acidobasico: 

• diferenga de ions fortes (DIF); 

• PC0 2 ; 

• concentragao total de acidos fracos (A tot ). 

DIF (diferenga de tons fortes) ou S/D ("strong 
ion difference.) 

E a diferenga entre cations e anions fortes (aqueles que estao 
totalmente ou quase totalmente dissociados e quimicamente 
sem reagao). 0 valor real acaba sendo desconhecido uma vez 
que nem todos os ions fortes podem ser mensurados, sendo 
calculada entao uma DIF aparente (Figura 10). 

pco 2 

E uma variavel independente na equagao acidobasica. Seu va¬ 
lor esta relacionado diretamente a produgao de C0 2 e inversa- 
mente com a ventilagao alveolar. A redugao na PC0 2 promove 
redugao tambem na concentragao de H + e vice-versa. 

Concentragao total de acidos fracos (A tot ) 
Considera que acidos fracos, diferentemente de acidos fortes, 
nao estao dissociados por completo. No pH fisiologico estao 



Anions nao 

Gap de ions ■s 



mensurados 

S 

fortes 

L DIF aparente 


Acidos fracos 

DIF efetivo 
(DIFe) 

| (DIFa) 

Na + 




K + 




Ca ++ 




Mg ++ 

ci- 

Lactato 




Obs.: os valores nao estao em escala de proporgao. 


Em que: 

DIFa (DIF aparente) - DIF calculada a partir de ions mensuraveis 
medidos no plasma. 

{[Na + ] + [K + ] + [Mg ++ ] + [Ca ++ ]> - {[CL] + [Lactato]} 

DIFe - DIF efetivo (pode ser considerado como buffer base ou base 
tampao). DIF calculado a partir de C0 2 e acidos fracos (albumina e 
fosfato). Se nao houvesse anions nao mensuraveis: DIFe = DIFa = SID 
(como essa situagao nunca ocorre, temos DIFa - DIFe = GIF). GIF 
- gap de ions fortes. DIFa - DIFe, ou seja, a medida de anions nao 
mensuraveis (fortes ou fracos) expressa em mEq/L da diferenga de 
duas estimativas independentes de DIF. O valor considerado normal 
de GIF e zero, o que significa que existem muito poucos ions fortes 
alem dos considerados para calculo de DIFa. GIF positivo indica a 
presenga de anions nao identificados como sulfato, piruvato, citrato, 
cetoacidos, acetato, etc. Sao os mesmos que tambem elevam 
o anion gap. 

GIF negativo indica a presenga de cations nao identificados. 


Figura 10 Representagao esquematica da diferenga de 
ions fortes. 

dissociados (A ) ou associados com urn proton (HA). 0 par 
quimico constituido pelo acido fraco e o sal conjugado (como 
o acido carbonico e o bicarbonato) sao considerados como 
tampoes. A tot inclui alem do bicarbonato, protemas e o fosfato 
plasmatico. 

Dessas tres variaveis, duas sao controladas na homeostasia 
acidobasica: a DIF pelos rins e a PC0 2 pelos pulmoes. A tot , por 
sua vez, e controlada por outros fatores nao relacionados a ho¬ 
meostasia acidobasica. Alteragoes na DIF e A tot respondem 
pelos disturbios nao respiratorios. 

A abordagem de Stewart explica a acidose metabolica de- 
corrente de grandes infusoes de soro fisiologico (tambem co- 
nhecida como acidose dilucional), na qual a redugao de bicar¬ 
bonato nao ocorre por diluigao ou perda. A reposigao flmdica 
com solugao contendo iguais concentragoes de Na + e Cf leva a 
urn aumento desproporcional de cloreto. Assim, a diferenga de 
ions fortes se reduz e existe a tendencia de aumento de H + . Por 
outro lado, existe a dificuldade de interpretar a hipo ou hiper- 
proteinemia como responsavel por urn disturbio acidobasico. 

Urn problema real para utilizar o modelo de Stewart e a 
pouca praticidade das complexas equagoes matematicas. 
Alem disso, sempre existe a possibilidade de imprecisao no 
calculo, pois deve-se considerar que cada variavel incluida no 
calculo tern uma margem de erro esperada e, por menor que 
seja, o resultado da soma ou mesmo da multiplicagao desses 
erros pode ser consideravel. 

Estudos posteriores elaboraram modelos para aplicagao cli- 
nica mais pratica. Figge et al. demonstraram que, entre as pro- 
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teinas sericas, a albumina respondia completamente pelo efei- 
to de acido fraco no pH fisiologico. Isto permite o uso apenas 
da albumina no calculo. Alguns anos depois, Watson tambem 
demonstrou uma estreita correlagao entre o pH calculado e o 
pH medido utilizando algoritmos mais simples atraves de urn 
modelo derivado das propriedades conhecidas da albumina. 

Apesar de haver estudos comprovando a validade da abor- 
dagem baseada nessas variaveis descritas por Stewart, ela ain- 
da encontra resistencia e criticas de autores renomados. 
Siggaard-Anderson considera essa abordagem absurda e ana- 
cronica e que a DIF nada mais e do que a base tampao ( buffer- 
base ) do plasma definido por Singer e Hastings como a soma 
de bicarbonato mais os anions tampoes nao volateis (A-) e ex- 
presso em mEq/L, pode ser utilizado para medir a capacidade 
tamponante do sangue atraves de urn complexo nomograma. 

Enquanto esses conceitos nao forem mais difundidos e 
aceitos, a abordagem tradicional deve continuar a ser aplicada, 
relevando a abordagem de Stewart no nivel do interesse aca- 
demico. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer o metabolismo da agua e sua fisiologia. 

• Conhecer fisiopatologia, causas, alteragoes clinicas e 
manuseio com complicagoes do metabolismo do sodio. 

• Conhecer fisiopatologia, causas, alteragoes clinicas e 
manuseio com complicagoes do metabolismo do 
potassio. 

• Entender todo o metabolismo acidobasico, diferenciar 
os seus disturbios, saber quando e como manusea-los. 
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CAPITULO 12 


CHOQUE EM PEDIATRIA 

Rodrigo de Freitas Nobrega 


Introdugao 

0 choque e uma condigao clinica grave, que pode atingir pa- 
cientes de diversas faixas etarias. 

Pode ser definido como um desequilibrio, de origem car- 
diocirculatoria, entre a oferta e a necessidade de oxigenio para 
os tecidos. 

E dividido em diversos tipos, conforme sua fisiopatologia. 
Os tipos de choque atualmente descritos sao: 

• hipovolemico; 

• distributive; 

• cardiogenico; 

• obstrutivo. 

Fisiopatologia 

Sabendo-se que o choque e um desequilibrio entre transporte 
e necessidades de oxigenio tecidual, originado por disfungoes 
cardiocirculatorias, e importante entender a bsiopatologia do 
transporte, consumo e extragao tecidual de oxigenio para 
compreender a bsiopatologia do choque. 

Transporte de oxigenio 

A oferta de oxigenio aos tecidos (transporte de oxigenio) de- 
pende da concentragao arterial de oxigenio e do desempenho 
cardiocirculatorio (debito cardiaco/indice cardiaco) do pa- 
ciente, conforme a seguinte equagao: 

D0 2 =CA0 2 xIC 

em que D0 2 = transporte de oxigenio; CA0 2 = concentragao ar¬ 
terial de oxigenio e IC = indice cardiaco. 

A concentragao arterial de oxigenio depende da quantidade 
de hemoglobina, da saturagao arterial de oxigenio dessa he- 
moglobina e da pressao de oxigenio no sangue arterial, confor¬ 
me a seguinte equagao: 

CA0 2 = (1,34 x Hb x SatA0 2 ) + (PA0 2 x 0,031) 


em que CA0 2 = concentragao arterial de oxigenio; Hb = hemo¬ 
globina; SatA0 2 = saturagao arterial de oxigenio e PA0 2 = pres¬ 
sao arterial de oxigenio. 

0 indice cardiaco representa o debito cardiaco dividido 
pela superficie corporea do paciente. 


em que IC = indice cardiaco; DC = debito cardiaco e SC = su¬ 
perficie corporea. 

0 debito cardiaco, por sua vez, e determinado pela frequen- 
cia cardiaca e pelo volume sistolico (volume ejetado pelo cora- 
gao a cada sistole), segundo a seguinte equagao: 

DC = FC x VS 

em que DC = debito cardiaco; FC = frequencia cardiaca e VS = 
volume sistolico. 

0 volume sistolico depende de tres fatores: pre-carga, con- 
tratilidade cardiaca e pos-carga. 

A pre-carga e a quantidade de sangue que chega ao cora- 
gao (em especial, ao ventriculo esquerdo), para ser por ele 
ejetada. 

A contratilidade e a forga que o musculo cardiaco exerce 
para desempenhar essa fungao. 

A pos-carga e a resistencia que o coragao precisa enfrentar 
para bombear o sangue e depende do tonus vascular e da pres¬ 
sao intratoracica. 

Consumo de oxigenio (necessidade de 
oxigenio) 

A necessidade de oxigenio do organismo pode aumentar em 
situagoes como febre, agitagao, hipermetabolismo e taqui- 
dispneia. 

Ressalta-se que, em situagoes de taquidispneia importante, 
os musculos respiratorios, que frequentemente consomem 
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em torno de 3% do oxigenio do paciente, chegam a consumir 
ate 50%. 

Extragao de oxigenio 

Quando, por qualquer motivo, ha queda no transporte de oxi¬ 
genio, as celulas dos diversos orgaos procuram manter suas 
necessidades atendidas por meio de um anmento na extragao 
do oxigenio que circula de forma livre ou ligado a hemoglobina. 

Dessa forma, apesar de haver queda no transporte de oxige¬ 
nio por certo periodo, o consumo se mantem, gragas a eleva- 
gao da extragao. 

No entanto, quando o transporte cai abaixo de um ponto 
critico no qual a extragao ja nao mais consegue compensar, di- 
minui tambem o consumo de oxigenio celular, que nao mais 
atende as necessidades, gerando, assim, sofrimentos teci- 
duais, que podem resultar em falencia de orgaos. 

A Figura 1 ilustra a queda no transporte de oxigenio, com 
manutengao do consumo (gragas ao aumento da extragao), 
ate um ponto critico, no qual o consumo tambem comega a di- 
minuir. 

Como dito, o choque e um desequilibrio entre a oferta e o 
consumo de oxigenio, de origem cardiocirculatoria. 

A causa desse desequilibrio pode ser hipovolemia (com 
consequente queda na pre-carga); alteragao na contratilidade 
miocardica; vasodilatagao levando a hipovolemia relativa (e 
queda na pre-carga); ou aumento da pos-carga (decorrente de 
pneumotorax hipertensivo ou tamponamento cardiaco). 

Diagnostico 

0 diagnostico precoce e de fundamental importancia para se 
reduzir a morbimortalidade do paciente em choque, pois per- 
mite a pronta instituigao do tratamento adequado (que e o 
principal pilar de melhora do prognostic). 0 diagnostico pre¬ 
coce do choque baseia-se na atengao a potenciais pacientes de 
risco e no conhecimento de suas manifestagoes clinicas. 

As principais causas de choque em criangas sao: 

• choque hipovolemico por vomitos/diarreia ou por perdas 
sanguineas em pacientes politraumatizados; 

• choque septico em criangas com infecgao grave e sepse; 

• choque cardiogenico em cardiopatias congenitas ou adquiridas. 

Dessa forma, deve-se estar atento a lactentes com vomitos 
e/ou diarreia com perdas importantes, pacientes politrau- 



Figura 1 Extragao de oxigenio. 

V0 2 : consumo de oxigenio; D0 2 : transporte de oxigenio. 


matizados, criangas desnutridas ou com imunodehciencias 
(congenitas ou adquiridas), pacientes oncologicos em uso de 
quimioterapia, criangas com doengas cronicas hospitaliza- 
das, criangas com infecgoes graves (como meningite) e car- 
diopatas. 

As principais manifestagoes clinicas do choque sao: taqui- 
cardia, alteragao dos pulsos, alteragao da perfusao periferica, 
alteragao de cor e temperatura das extremidades, alteragoes 
no nivel de consciencia, queda da pressao arterial e oliguria. 

A seguir, descreve-se em detalhes cada um desses sinais: 

1. Taquicardia: uma das manifestagoes mais precoces do cho¬ 
que, pois, perante a queda do volume sistolico por qualquer 
motivo (p.ex., hipovolemia), a frequencia cardiaca sobe, 
como forma de compensagao para evitar queda no debito car¬ 
diaco (conforme demonstrado na formula a seguir). 

DC = FC| x VS j 

em que DC = debito cardiaco; FC = frequencia cardiaca e VS = 
volume sistolico. 

2. Alteragao dos pulsos: no choque, os pulsos encontram-se fi- 
nos, com os pulsos perifericos (radial, pedioso, tibial poste¬ 
rior) mais finos que os centrais (carotideo, braquial, femoral). 

3. Alteragao da perfusao periferica: na grande maioria dos qua- 
dros de choque em criangas, a perfusao periferica encontra-se 
lentificada por mais de 3 segundos. Quando o choque septico 
se apresenta em sua fase quente, a perfusao pode estar muito 
rapida, menos de 1 segundo. A perfusao periferica deve ser 
avaliada na palma da mao ou na planta do pe, com o membro 
elevado acima do nivel do coragao. 

4. Cor e temperatura das extremidades: as extremidades encon- 
tram-se frias e palidas na grande maioria dos quadros de cho¬ 
que, exceto no choque septico com fase quente, em que ha ca- 
lor e rubor das extremidades. A palidez e a frialdade das 
extremidades no choque indica vasoconstrigao, que surge 
como forma de compensar a queda do debito cardiaco, para 
tentar manter a pressao arterial. 

5. Pressao arterial: queda da pressao arterial pode ser uma ma- 
nifestagao tardia do choque, pois, como visto, o organismo 
langa mao de mecanismos compensatorios (como aumento 
da frequencia cardiaca e vasoconstrigao) para tentar manter a 
pressao arterial. A queda da pressao arterial indica que esses 
mecanismos compensatorios nao foram suficientes para 
mante-la, caracterizando o choque descompensado e indi- 
cando maior gravidade do quadro. 

PA = RVS| x DC j 

DC = FC| xVSf 

em que PA = pressao arterial; RVS = resistencia vascular siste- 
mica; DC = debito cardiaco; FC = frequencia cardiaca e VS = 
volume sistolico. 

Os seguintes parametros de pressao arterial sistolica repre- 
sentam o percentil 5 para a idade e servem como referenda 
para definir hipotensao em criangas: 
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• RN: < 60 mmHg; 

• lactentes: < 70 mmHg; 

• >2 anos: < 70 + (2 x idade). 

6. Alteragoes no nfvel de consciencia: a crianga chocada pode se 
apresentar agitada ou torporosa. Por vezes, agitagao e torpor 
se alternam. Essas manifestagoes sao secundarias a deficien- 
cia na oferta de oxigenio em nivel cerebral. 

7. Oliguria: considera-se oliguria quando a diurese e menor que 1 
mL/kg/h em criangas pequenas ou menor que 15 mL por m 2 
de superficie corporal em criangas maiores. A queda da diure¬ 
se ocorre decorrente de ma perfusao renal do paciente em 
choque, sendo, portanto, de origem pre-renal. Pela baixa per¬ 
fusao mantida, pode ocorrer lesao renal (necrose tubular agu- 
da) 7 com a oliguria se mantendo mesmo apos a reversao do 
choque. 

As manifestagoes laboratoriais do choque sao: 

• acidose metabolica (na gasometria); 

• aumento dos niveis de lactato. 

Devem-se tambem monitorar glicemia, eletrolitos, hemogra- 
ma, proteina C reativa (PCR) e culturas, pois pode haver alte¬ 
ragoes, dependendo da causa do choque. 

Diagnostico diferencial 

Os principais tipos de choque na crianga sao: hipovolemico, 
distributive, cardiogenico e obstrutivo. 

0 diagnostic diferencial da causa do choque e determina- 
do principalmente por meio de dados da historia clinica. 

Dados de exame fisico, laboratorial e exames de imagem 
podem auxiliar no diagnostic. 

Por vezes, o diagnostic causal nao e evidente, devendo-se 
iniciar o tratamento mesmo assim, pois na maioria dos casos 
de choque, o paciente se beneficia com medidas como oferta 
de oxigenio e adequagao da volemia. Entretanto, outras medi¬ 
das sao especificas para cada tipo de choque. 

A seguir, sao descritas as caracteristicas dos diversos tipos 
de choque, visando a sua diferenciagao. 

Choque hipovolemico 

0 choque hipovolemico decorre de perdas liquidas do organis- 
mo por causa de vomitos e/ou diarreia, ou de sangramento 
em criangas politraumatizadas. 

0 choque hipovolemico por vomitos e/ou diarreia ocorre 
quando as perdas sao abundantes e nao conseguem ser repos- 
tas. Frequentemente, na historia clinica, encontram-se varios 
episodios de diarreia, com fezes liquidas e em grande quanti- 
dade, e vomitos associados, que dificultam a hidratagao da 
crianga. 

Ocorre predominantemente em lactentes, principalmente 
os nao amamentados ao seio materno e desnutridos. 0 cho¬ 
que e sempre frio, com extremidades frias e palidas, e perfu¬ 
sao periferica lentificada. Os sinais classics de choque, como 
taquicardia, pulsos finos, queda da diurese e alteragao no nivel 
de consciencia, estao presentes. A pressao arterial pode estar 
baixa, indicando maior gravidade do quadro, mas, na maioria 


das vezes, ainda encontra-se normal gragas aos mecanismos 
de compensagao. 

0 paciente apresenta tambem sinais de desidratagao, como 
turgor pastoso, olhos encovados, saliva escassa e fontanela 
deprimida. 

A causa mais frequente de choque hipovolemico por perda 
sanguinea e o trauma. 

Geralmente tem-se a historia de urn trauma grave, como 
acidente automobilistico, queda de bicicleta ou atropelamen- 
to. Entretanto, deve-se estar atento a casos de maus-tratos, 
que sao cada vez mais frequentes em nosso meio. 

Taquicardia, pulsos finos e alteragao de nivel de conscien¬ 
cia estao presentes. 

Frequentemente, a pressao arterial esta baixa, indicando 
choque descompensado. 

Problemas respiratorios concomitantes podem estar pre¬ 
sentes. Hematomas, fraturas e outras lesoes sao frequentes. 

Deve-se atentar a lesoes de torax, abdome, pelve/ossos 
longos e couro cabeludo, pois sao estas as lesoes que podem 
provocar sangramento importante, levando a crianga politrau- 
matizada ao choque. 

Choque distributive 

E o choque no qual, por vasodilatagao, aumento da permeabi- 
lidade capilar e/ou redistribuigao do fluxo sanguineo, ocorre 
uma hipovolemia relativa, com choque. 

A principal causa de choque distributive em pediatria e o 
choque septico. 0 choque neurogenico e o anafilatico sao cau- 
sas raras de choque distributive em criangas. 

0 choque septico e causa frequente de choque em criangas, 
e a morbimortalidade dessa grave situagao pode ser reduzida 
significativamente com diagnostic precoce e tratamento 
adequado. 

Sao pacientes de risco para sepse: lactentes jovens nao 
amamentados, desnutridos, portadores de imunodeficiencia, 
criangas em uso de quimioterapia, portadores de doengas cro- 
nicas ou pacientes hospitalizados. 

Algumas criangas em choque septico (principalmente as 
maiores) podem se apresentar clinicamente em choque quen- 
te, com perfusao periferica muito rapida (menos que 1 segun- 
do), extremidades e face ruborizadas e aquecidas, junto com 
os outros sinais de choque como taquicardia, oliguria, altera¬ 
gao do nivel de consciencia, etc. Esse choque quente ocorre 
quando o organismo tenta compensar a vasodilatagao (do 
choque distributive) com aumento do debito cardiaco. 

Choque cardiogenico 

Tern como causa a falencia da bomba cardiaca. A baixa con- 
tratilidade miocardica leva a queda do volume sistolico e do 
debito cardiaco, sendo compensado com vasoconstrigao e ta¬ 
quicardia. Ocorre em criangas portadoras de cardiopatia con¬ 
genita ou adquirida. 

Frequentemente, pacientes com cardiopatia congenita ja 
possuem o diagnostic, que pode ser relatado na historia clinica. 

Deve-se dar especial atengao a cardiopatias adquiridas, 
pois essas criangas (p.ex., com miocardite viral) podem se 
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apresentar em choque, sem o previo conhecimento da cardio- 
patia. 

Caracteristicas peculiares do choque cardiogenico incluem 
estertores pulmonares e hepatomegalia. Diferentemente dos 
outros tipos de choque, ocorre piora clinica quando se passa 
volume rapido ao paciente. A radiografia simples de torax com 
area cardiaca aumentada pode auxiliar no diagnostic, que 
deve ser confirmado com ecocardiograma. 

Choque obstrutivo 

Ocorre quando existe aumento da resistencia contra a qual o 
coragao trabalha. 

A condigao mais frequente em que pode ocorrer o choque 
obstrutivo e no pneumotorax hipertensivo. 

Deve-se suspeitar dessa condigao em pacientes politrau- 
matizados ou em ventilagao mecanica. Alem dos sinais de 
choque, estao presentes diminuigao dos murmurios a auscul- 
ta pulmonar e timpanismo a percussao, geralmente no lado di- 
reito. Sinais de piora da fungao respiratoria podem estar pre¬ 
sentes. 

0 tamponamento cardfaco e uma causa pouco usual de cho¬ 
que obstrutivo, mas deve-se estar atento a ele quando o pacien¬ 
te nao responde ao tratamento da maneira esperada. 0 abafa- 
mento das bulhas cardiacas e o achatamento do complexo QRS 
(no eletrocardiograma - ECG) podem fazer suspeitar desse 
diagnostic, que pode ser conbrmado pelo ecocardiograma. 

Tratamento 

0 tratamento do choque consiste em restabelecer o balango 
entre oferta e consumo de oxigenio. 

Dentro desse principio, deve-se, entao, inicialmente, para 
qualquer tipo de choque, garantir uma adequada oxigenagao, 
por meio do posicionamento adequado do paciente, para 
manter as vias aereas pervias e da suplementagao de oxigenio, 
com a maxima concentragao possivel. 

Se a respiragao nao e ruidosa e o ritmo e regular, pode-se 
iniciar a abordagem do sistema cardiocirculatorio. No entanto, 
se apesar do posicionamento adequado e da oferta de oxige¬ 
nio, persistirem sinais de falencia respiratoria, o paciente deve 
ser ventilado com bolsa-valva-mascara e entubado. 

Uma vez garantida oxigenagao e ventilagao adequadas, o 
acesso vascular deve ser imediatamente providenciado. 

A via periferica e a mais indicada, devendo-se utilizar dis- 
positivo curto e calibroso para se permitir urn fluxo de liquidos 
adequado. Se nao for possivel assegurar urn acesso periferico 
apos algumas tentativas, deve-se realizar a pungao intraossea, 
cujo local preferencial e a extremidade proximal da tibia (1 a 2 
cm abaixo da tuberosidade) no seu plato medial. 

Alternativamente, pode-se optar por urn acesso central: fe¬ 
moral, jugular interna ou subclavia, dependendo da experien- 
cia pessoal de quern realiza o procedimento. 

Sendo as principais causas de choque em pediatria o cho¬ 
que hipovolemico (por diarreia/vomitos e por sangramento 
no trauma) e o choque septico (distributive), e considerando- 
-se que em ambos existe diminuigao da pre-carga (no primeiro, 
por causa de perda de bquido e, no segundo, pela vasodilata- 


gao que leva a hipovolemia relativa), conclui-se que a maioria 
dos choques, nessa faixa etaria, responde a volume. 

Assim, uma vez assegurada a ventilagao e o acesso venoso, 
deve-se infundir volume de forma agressiva. A solugao a ser 
utilizada inicialmente deve ser cristaloide (soro hsiologico - 
SF - 0,9% ou Ringer lactato). Devem-se infundir 20 mL/kg 
em 5 a 10 minutos. Esse procedimento podera ser repetido, 
caso necessario, apos reavaliagao das variaveis respiratorias e 
cardiocirculatorias do paciente. A partir desse ponto, indivi- 
dualiza-se o tratamento para cada urn dos diversos tipos de 
choque descritos anteriormente. 

Para que se possam infundir 20 mL/kg em 5 a 10 minutos, 
sugere-se a utilizagao de seringa, pois via de regra equipos de 
soro ou bombas de infusao nao sao capazes de infundir liqui¬ 
dos nessa velocidade. 

Choque hipovolemico 
Choque hipovolemico por vomitos/diarreia 
Nesta situagao, apos oferta de oxigenio e expansao com 20 
mL/kg de SF 0,9%, o paciente costuma ter ao menos melhora 
parcial dos sinais de choque. 

Apos a reavaliagao, se ainda ha manifestagoes chnicas de 
choque, nova expansao devera ser feita, com 20 mL/kg de SF 
0,9% em 5 a 10 minutos. Apos a segunda expansao, a maioria 
desses pacientes nao mais apresenta sinais de choque, po- 
rem, se eles persistirem, uma terceira expansao devera ser 
feita, da mesma maneira. Apos resolugao do choque, parte-se 
para a corregao da desidratagao, que provavelmente ainda es- 
tara presente. Fundamental obter acessos venosos calibrosos 
e, quando nao for possivel, fazer infusao intraossea. 

Choque hipovolemico por perdas sangufneas 
(trauma) 

No paciente politraumatizado, apos permeabilizar a via aerea 
(com protegao da coluna cervical) e garantir uma adequada 
oxigenagao/ventilagao, e estabelecido acesso vascular. 0 tra¬ 
tamento do choque e iniciado com infusao rapida (5 a 10 mi¬ 
nutos) de 20 mL/kg de SF 0,9%. Apos a primeira expansao, se 
na reavaliagao persistem sinais de choque, nova expansao 
deve ser realizada. Deve-se tambem providenciar concentrado 
de hemacias, pois se nao houver resolugao do choque com a 
segunda expansao, esta sera necessaria (20 mL/ kg, em infu¬ 
sao rapida). Enquanto isso, a causa do sangramento deve ser 
investigada e corrigida, para resolver o choque. Os possiveis lo- 
cais de sangramento responsaveis pelo choque hipovolemico 
no trauma sao: torax, abdome, bacia/femur e couro cabeludo. 

Nesse momento, a presenga do cirurgiao e de suma impor¬ 
tance. 

Outros tipos de choque distributive que nao 
septico 

Choque cardiogenico 

Apos garantir oxigenagao e ventilagao adequada, sem que se 
tenha o diagnostico de que o choque e cardiogenico, caso se 
proceda a uma expansao, o paciente pode evoluir com esterto- 
ragao pulmonar, hepatomegalia e piora da taquicardia. 
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Deve-se entao, a partir dai, restringir o volume ofertado, 
utilizar diureticos e iniciar dobutamina (que tem efeito inotro- 
pico e vasodilatador leve), ajustando sua dose entre 5 e 20 
mcg/kg/min, em infusao contmua. 

Caso o choque persista, pode-se utilizar inibidor de fosfo- 
diesterase (milrinona), que tem efeito inotropico e vasodilata¬ 
dor potente, na dose de 0,375 a 0,75 mcg/kg/min. 

Em casos de choque cardiogenico refratario a inibidores de 
fosfodiesterase, pode-se utilizar o levosimendan, uma potente 
droga inotropica e vasodilatadora, que age por meio da sensi- 
bilizagao dos canais de calcio das miofibrilas, aumentando a 
contratilidade miocardica e reduzindo a resistencia vascular 
sistemica. Essa droga melhora o indice cardiaco e promove 
queda da pressao capilar pulmonar, e a dose preconizada e de 
0,la0,4mg/kg/min. 

Choque obstrutivo 

Como em todos os outros tipos de choque, deve-se iniciar com 
permeabilizagao da via aerea e oferta de oxigenio. 

A expansao com SF 0,9% produz melhora fugaz. Ao suspei- 
tar de pneumotorax hipertensivo, a pungao de alivio deve ser 
realizada imediatamente. A seguir, procede-se a drenagem do 
torax (geralmente realizada por cirurgiao). 

No tamponamento cardiaco, apos as medidas iniciais, de- 
vem-se fazer pungao de alivio e drenagem (feitas por cirur¬ 
giao). 

Em todos os tipos de choque, a corregao de disturbios me- 
tabolicos presentes e de fundamental importancia, e os niveis 
de hemoglobina devem ser adequados. 

Apos as medidas iniciais, a crianga deve ser encaminhada a 
unidade de terapia intensiva. Se o transporte for necessario, 
ele deve ser feito por equipe habilitada e com o paciente pre- 
viamente estabilizado. 

Drogas vasoativas e inotropicas 
Catecolaminas atuam em receptores adrenergicos. A seguir, 
sera descrita a agao da estimulagao de cada receptor sobre o 
sistema cardiocirculatorio: 

3 receptor alfa: vasoconstrigao; 

receptor beta-1: inotropismo; 

receptor beta-2: vasodilatagao; 

§ receptor dopaminergico: vasodilatagao esplancnica e renal. 


A Tabela 1 mostra em que receptor cada catecolamina atua. 

Os inibidores de fosfodiesterase milrinona e anrinona nao 
atuam em receptores adrenergicos, mas por meio de aumento 
do AMP-ciclico intracelular (por inibigao das fosfodiesterases), 
produzindo inotropismo e vasodilatagao. 0 efeito inotropico 
parece tambem estar associado ao prolongamento da libera- 
gao ou retardo na captagao de calcio pelo reticulo sarcoplas- 
matico, com consequente aumento do calcio intracelular. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Entender que o choque pode ser definido como um 
desequih'brio, de origem cardiocirculatoria, entre a 
oferta e a necessidade de oxigenio para os tecidos, que 
se apresenta em tres tipos, conforme sua fisiopatologia: 
hipovolemico, distributive e cardiogenico. 

• Conhecer as bases fisiopatologicas do choque, que 
envolvem transporte de oxigenio aos tecidos, consumo 
de oxigenio e extragao do oxigenio por celulas de 
tecidos e orgaos. 

• Saber que as tres variedades de choque na crianga sao 
o hipovolemico, o septico e o cardiogenico, sendo as 
principais manifestagoes ch'nicas: taquicardia, alteragao 
dos pulsos, alteragao da perfusao periferica, alteragao 
de cor e temperatura das extremidades, alteragoes no 
nfvel de consciencia, queda da pressao arterial e 
oliguria. 

• Formular o diagnostico diferencial entre os tipos 
diferentes de choque por meio de dados da historia 
clfnica, do exame fisico, de exames sanguineos e de 
imagens que podem auxiliar o esclarecimento 
diagnostico. 

• Conhecer as bases e mecanismos fisiopatologicos dos 
diversos tipos de choque: choque hipovolemico, 
decorrente de perdas Ifquidas do organismo 
decorrentes de vomitos e/ou diarreia, ou de 
sangramento em criangas politraumatizadas; choque 
distributive, no qual, por vasodilatagao, aumento da 
permeabilidade capilar e/ou redistribuigao do fluxo 
sangufneo, ocorre uma hipovolemia relativa; choque 
cardiogenico, causado por falencia da bomba cardiaca; 
e choque obstrutivo, causado por aumento da 
resistencia contra a fungao cardiaca. 


Tabela 1 Receptor em que cada catecolamina atua 


Droga 

Dose infundida 


Receptores farmacologicos 



(mcg/kg/min) 

Alfa 

Beta-1 

Beta-2 

Dopa 

Dopamina 

Ate 3 

- 

+ 

- 

++ 


5 a 10 

+ 

++ 

- 

++ 


>10 

++ 

++ 

- 

++ 

Noradrenalina 

0,1 a 2 

++++ 

+ 

+ 

- 

Adrenalina 

0,1 a 0,3 

+ 

++ 

++ 

- 


> 0,3 

+++ 

++ 

++ 

- 

Dobutamina 

2 a 20 

- 

++ 

+ 

_ 
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• Considerar os recursos de tratamento dos distintos 
tipos de choque, a manutengao do equilibrio 
hidreletrolftico e acidobasico, as diferentes drogas 
vasoativas e inotropicas utilizadas, e as medidas 
procedimentais que devem ser utilizadas, 
principalmente no caso de choque obstrutivo. 
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CAPITULO 13 


TRAUMATISMO 
CRANIOENCEFALICO 

Sergio Diniz Guerra 


Introdugao 

0 traumatismo cranioencefalico (TCE) e a principal causa de 
morte por trauma na populagao pediatrica, o que e evidencia- 
do pelos dados dos primeiros 40 mil pacientes no National 
Pediatric Trauma Registry norte-americano. Cerca de 89% 
das criangas tinham lesao do sistema nervoso central (SNC) 
como contribuinte primario ou secundario para a morte. 1 

0 TCE, por ano, resulta em mais de 400 mil visitas de 
criangas aos departamentos de emergencia dos Estados 
Unidos. A incidencia do TCE em menores de 5 anos de ida- 
de naquela populagao e de mais de 1.115/100.000 habitan- 
tes 2 . A prevalencia de pacientes de 0 a 14 anos de idade em 
unidades de terapia intensiva (UTI) com TCE no Reino 
Unido e de 5,4/100.000 habitantes por ano. Essas criangas 
vem de lares com menores condigoes economicas e sao, em 
sua maioria, atropeladas. 3 

Os mecanismos de TCE mais frequentes na infancia sao 
colisoes automobilisticas, atropelamentos, acidentes de bi- 
cicleta e quedas de altura. As lesoes que envolvem veiculos 
automotores tern mortalidade mais alta que as demais, 
sendo 23% para ocupantes de veiculos, 12% para pedestres, 
8% para ciclistas e 3% para as quedas. 4 As quedas, no en- 
tanto, sao a maior causa de morbidade e de admissoes hos- 
pitalares por TCE, a maioria de gravidade leve a moderada. 

0 TCE intencional, por abuso ou maus-tratos, tambem e 
muito frequente na infancia, podendo ocorrer pela chamada 
“sindrome do bebe sacudido”, por lesoes causadas por impac- 
to direto e compressao ou por lesoes penetrantes. 5 ’ 6 A pri- 
meira e a mais comum das lesoes intencionais na cabega em 
menores de 1 ano de idade. 7 A incidencia anual de TCE inten¬ 
cional na Escocia e de 24,6 para cada 100.000 criangas no 
primeiro ano de vida. 5 Na Carolina do Norte (EUA) e de 17 
para cada 100.000 criangas menores de 2 anos de idade. 8 

No TCE sao descritas lesoes primaria e secundaria e 
dano secundario. As primeiras sao decorrentes diretamen- 
te do mecanismo do trauma, podendo ocorrer por contato 
ou forgas inerciais. Vetores lineares de forga, que ocorrem 


quando a cabega e atingida por um objeto em movimento, 
sao responsaveis pela geragao de uma forga de contato. A 
aceleragao seguida de desaceleragao ou de movimentos de 
rotagao angular da cabega no espago responde pelas forgas 
inerciais envolvidas no TCE. 9 

Grande parte dos pacientes pediatricos tern uma combi- 
nagao de forgas de contato e inerciais, responsaveis pelas 
complexas alteragoes anatomopatologicas da lesao encefa- 
lica, principalmente naquelas decorrentes do transito. As 
forgas angulares, que causam aceleragao e desaceleragao, 
sao amplificadas na crianga em razao da grande despropor- 
gao entre a cabega e o tronco, quando comparada ao adulto. 
Como consequencia, as criangas apresentam lesoes encefa- 
licas difusas com mais frequencia, ao passo que, em adul- 
tos, ha predommio de lesoes focais, como contusoes intra- 
parenquimatosas e hematomas subdurais. 

0 maior conteudo de agua e a incompleta mielinizagao 
do encefalo imaturo contribuem para essa diferenga. 10 
Acredita-se que o risco aumentado de dano secundario nos 
lactentes e nas criangas contribua tambem para a natureza 
difusa das lesoes nessas faixas etarias. Os estudos pediatri¬ 
cos post-mortem frequentemente mostram congestao ve- 
nosa, edema e lesao axonal difusa. 1112 

A lesao secundaria e a cascata de reagoes fisiologicas e 
bioquimicas que ocorre apos o trauma primario, podendo le- 
var a perda da autorregulagao encefalica e ao surgimento ou 
agravamento do inchago cerebral difuso. Pode ser exacerba- 
da pela liberagao de neurotransmissores excitatorios e envol- 
ve a elevagao da concentragao intracelular de calcio e potas- 
sio e a formagao de radicals livres. 13 A abordagem atual do 
TCE nao esta voltada diretamente para a redugao da lesao se¬ 
cundaria, mas existem estudos de intervengoes para conso¬ 
le de citotoxicidade, inflamagao e outros fatores correlatos. 

0 chamado dano secundario e causado por eventos que ocor¬ 
rem apos a lesao primaria e podem exacerbar a gravidade da le¬ 
sao secundaria, sendo os fatores mais fortemente associados a 
maus resultados apos TCE. 14 ' 18 As causas mais frequentes sao: 
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hipoxemia; 

hipercapnia ou hipocapnia; 
hipotensao arterial; 
hipertensao intracraniana (HIC); 
crises convulsivas; 
hipertermia; 

disturbios hidroeletroliticos e metabolicos (principalmente 
de sodio e glicose). 

Atendimento inicial 

0 atendimento inicial independe do diagnostic especifico da 
lesao intracraniana e baseia-se em uma abordagem sistemati- 
zada com principios aceitos internacionalmente. 19 A aborda¬ 
gem esta voltada para evitar e corrigir causas de dano secunda- 
rio 7 tendo como objetivo garantir adequada oferta de oxigenio e 
glicose ao encefalo. 

A literatura recomenda que pacientes pediatricos em 
areas metropolitanas sejam transferidos assim que possivel 
para centro de trauma pediatric ou centra de adultos com 
qualificagao pediatrica, o que aumenta as chances de so- 
brevivencia ao trauma. 20 

Avaliagao e abordagem primarias 
Was aereas com controle da coluna cervical 
A hipoxemia (apneia, cianose ou oximetria abaixo de 90%) deve 
ser evitada e prontamente corrigida, visto que causa dano neuro¬ 
nal, agrava o edema e a HIC por vasodilatagao e aumenta a morta- 
lidade de vitimas de TCE. 0 medico deve manter as vias aereas 
pervias, inicialmente com tecnicas manuais e, em seguida, com 
entubagao traqueal. Pacientes em coma perdem o tonus da mus- 
culatura fanngea e os reflexos de protegao das vias aereas, au- 
mentando o risco de obstrugao e asfixia por queda da lingua e as- 
piragao de sangue, secregoes e conteudo gastric. Apos a abertura 
das vias aereas, deve-se oferecer oxigenio suplementar para ma- 
nutengao de oximetria de pelo menos 95%. 

A entubagao traqueal esta indicada para criangas em coma, 
mas nao ha evidencia de sua superioridade no pre-hospitalar 
sobre a ventilagao bolsa-mascara quando o tempo previsto 
para o transporte e curto. 21 Pacientes em coma mantidos com 
ventilagao bolsa-mascara devem receber compressao da car- 
tilagem cricoide para minimizar a distensao gastrica e a regur- 
gitagao ate serem entubados. Caso ocorram vomitos mesmo 
com essa medida, a ventilagao deve ser interrompida, o pa- 
ciente lateralizado em bloco e os restos alimentares imediata- 
mente removidos. Em seguida, reinicia-se a ventilagao. 

Recomenda-se que medicos que atendam criangas te- 
nham treinamento especifico no manejo de vias aereas pe- 
diatricas e que utilizem detector de C0 2 exalado para con- 
firmagao da entubagao sempre que disponivel. 21 

Ventilagao 

A hipoventilagao secundaria a depressao do SNC causa hi- 
percapnia e vasodilatagao cerebral. Isso pode gerar ou agra- 
var a HIC, o que compromete o fluxo sanguineo encefalico, 
podendo causar dano neuronal permanente, herniagoes e 
morte. Em contrapartida, a hiperventilagao inadvertida cau¬ 


sa hipocapnia e vasoconstrigao cerebral. Pacientes submeti- 
dos a hiperventilagao profilatica e indiscriminada tern pior 
resultado neurologic final atribuido a isquemia. 19 0 medico 
deve manter niveis de pressao arterial de C0 2 nos limites in- 
feriores da normalidade, em torno de 35 mmHg. Quando nao 
ha capnografia disponivel, isso pode ser atingido com fre¬ 
quence respiratoria de 10 para adultos, 20 para adolescentes 
e para criangas, e 25 para lactentes (menores de um ano). 22 A 
hiperventilagao so esta indicada nos casos de HIC evidente 
ou sinais de herniagao cerebral iminente. 

Circulacao com controle da hemorragia 
A hipotensao arterial sistemica e o fator isolado que mais pre- 
judica o resultado final de vitimas de TCE. 0 encefalo pode 
perder sua capacidade de autorregulagao e nao ser capaz de 
manter fluxo sanguineo em episodios mesmo moderados de 
hipotensao, que deve ser tratada agressivamente buscando 
valores de pressao sistolica entre os percentis 5 e 50 para a ida- 
de, calculados multiplicando-se a idade do paciente por dois e 
somando-se 70 para o primeiro e 90 para o ultimo. 

P5 = (idade x 2) + 70 e P50 = (idade x 2) + 90 

A procura de fontes extracranianas de sangramento deve ser 
imediatamente instituida na vigencia de hipotensao. 22 Os 
principios de hipotensao permissiva descritos no capitulo de 
trauma nao se aplicam a pacientes com TCE grave. 23 

Deficit neurologico 

0 exame neurologico dessa fase consiste na determinagao do 
estado de consciencia, preferencialmente por meio da escala 
de coma de Glasgow (ECG), da avaliagao pupilar e da resposta 
motora dos quatro membros. 0 objetivo e detectar sinais de 
HIC, herniagoes encefalicas e convulsoes. Todos requerem in- 
tervengoes terapeuticas imediatas, tomografia e presenga de 
neurocirurgiao ou encaminhamento para centro onde os dois 
ultimos estejam disponiveis. 

A ECG, descrita na decada de 1970, e universalmente em- 
pregada para classificagao do TCE, servindo, ainda, como 
indice prognostic e parametro evolutivo (Tabela 1). 24 > 25 Me- 
diante a soma da pontuagao de tres criterios (abertura ocu¬ 
lar, resposta verbal e melhor resposta motora), classifica-se 
o trauma em leve (pontuagao entre 13 e 15), moderado (9 a 
12) e grave (3 a 8). 23 Mais de 85% de 1,5 milhao de traumatis- 
mos cranioencefalicos ocorridos nos Estados Unidos anual- 
mente (de todas as idades) sao classificados como leves. 2 

Pode haver variagoes na avaliagao da ECG feita por pessoas 
diferentes, mas este ainda e o metodo mais simples e eficaz de 
mensuragao objetiva do estado de consciencia no trauma, ten¬ 
do valor ate para eventos nao traumaticos, como afogamento. 

A definigao de coma inclui ausencia de abertura ocular, de 
verbalizagao e da capacidade de atender a comando verbal 
simples. Cerca de 98% dos pacientes com escore 8 na ECG 
preenchem esses criterios e 100% daqueles abaixo desse valor. 
Determinou-se, entao, que todos os pacientes com pontua¬ 
gao menor ou igual a 8 na ECG sao considerados em coma. 19 
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Em criangas menores de 4 anos, a ECG nao pode ser apli- 
cada com precisao porque nao atendem ao comando de for¬ 
ma confiavel e tern resposta verbal variavel com seu desen- 
volvimento. Assim, nessa faixa etaria, a movimentagao 
espontanea e considerada a melhor resposta motora. Quan¬ 
to a resposta verbal, a utilizada pelo Colegio Americano de 
Cirurgioes parece ser a mais simples 19 (Tabela 2). 

Outros fatores sao motivo de erro durante a determina- 
gao do escore de Glasgow: hipoxia, hipotensao arterial, se- 
dativos, bloqueadores neuromusculares, uso de alcool e de 
outras drogas que podem alterar o estado de consciencia, 
levando a conclusoes precipitadas em termos de evolugao 
e prognostico. Nessas situagoes, a ECG pode ser feita, mas 
esses dados devem constar no prontuario. Somente a ECG 
feita apos a corregao de hipoxia e hipotensao e o termino 
do efeito de drogas deve ser considerada para classificagao 
do trauma. Tambem sao causa de duvida a entubagao tra- 
queal, que impede a emissao de sons, e a presenga de ede¬ 
ma ou hematoma periorbitario que impega a abertura ocu¬ 
lar. No atendimento inicial, recomenda-se atribuir um 
ponto para cada um desses itens e valorizar ainda mais a 
resposta motora. 19 Um paciente que nao pode verbalizar 
ou abrir os olhos por essas condigoes, mas que atende a 
um comando verbal simples, certamente nao tern lesao 
encefalica grave. Em contrapartida, um paciente pode ter 
uma lesao craniana com exposigao de massa e risco de 
sangramento de seios venosos e manter-se com elevada 
pontuagao na ECG. Caso o profissional valorize apenas 
esse dado para determinar o encaminhamento do pacien¬ 
te, pode presenciar sangramento fatal em segundos sem 
que haja recursos para aborda-lo. 

Tabela 1 Escala de coma e de alteragoes da consciencia 

de Glasgow 


Abertura ocular 

Pontuagao 

Espontanea 

4 

A voz 

3 

A dor 

2 

Nenhuma 1 

Resposta verbal 

Pontuagao 

Orientada 

5 

Confusa 

4 

Palavras inapropriadas 

3 

Sons incompreensiveis 

2 

Nenhuma 1 

Melhor resposta motora 

Pontuagao 

Obedece aocomando 

6 

Localiza estimulo doloroso 

5 

Flexao inespecifica (retirada) 

4 

Flexaoanormal (decorticagao) 

3 

Extensaoanormal (descerebragao) 

2 

Nenhuma 1 

TOTAL: 


A maioria das criangas em coma nao apresenta sinais evi- 
dentes de HIC, mas esta pode estar presente e se manifestar 
somente em fases avangadas, apos sofrimento encefalico in- 
tenso ou no momento da herniagao. Por isso, esses pacientes 
devem receber reanimagao agressiva, incluindo entubagao 
traqueal, sempre com medidas que minimizem o aumento 
da pressao intracraniana (PIC) causado por procedimentos 
como analgesia, sedagao e bloqueio neuromuscular. 

Em casos de HIC evidente, no entanto, herniagao trans¬ 
tentorial (Figura 1) ou deterioragao neurologica nao atribuida 
a fatores extracranianos, medidas especificas para controle 
imediato da PIC devem ser instituidas. 19 Os sinais caracteristi- 
cos desses eventos sao: 

triade de Cushing (hipertensao arterial, bradicardia e altera¬ 
goes respiratorias); 

dilatagao pupilar unilateral com plegia ou paresia contralateral; 

• pupilas ovais ou com reagao lenta; 

postura de decorticagao ou descerebragao, principalmente 
unilateral; 

aprofundamento de tres ou mais pontos na ECG, qualquer 
que seja a pontuagao inicial. 

Nesse momento, deve-se realizar, em sequencia: 1922 

infusao venosa de manitol (20%), em bolo: 1 g/kg (exceto se 
hipotensao arterial); 

entubagao traqueal, sob protegao farmacologica (caso ainda 
nao tenha sido realizada). A entubagao em sequencia rapida e 
recomendada. Sugere-se o uso de fentanil, midazolam (ou 
etomidato, acima de 10 anos de idade), bloqueador neuro¬ 
muscular (preferencialmente, rocuronio), com opgao da asso- 
ciagao da lidocaina imediatamente antes do procedimento; 
hiperventilagao para PaC0 2 = 30 mmHg. Na ausencia de cap- 
nografia, a frequencia respiratoria deve ser mantida em 35 
ipm para lactentes, 30 para criangas e 20 para adolescentes e 
adultos; 22 

tomografia computadorizada (TC) da cabega para que o neu- 
rocirurgiao decida sobre conduta operatoria ou nao. Pacien¬ 
tes submetidos a intervengao cirurgica em geral requerem 
monitoragao da PIC no pos-operatorio. A excegao sao aque- 
les com hematomas extradurais (HED) que recuperam a 
consciencia poucas horas apos o procedimento. 

Exposigao com controle da temperatura 
A retirada das roupas e a procura por lesoes que possam agra- 
var o quadro do paciente complementam a avaliagao e a abor- 


Tabela 2 Resposta verbal para criangas menores de 4 
anos de idade 


Estfmulos 

Pontuagao 

Palavras apropriadas ou sorriso social 

Fixa e segue objetos 

5 

Chora, mas e consolavel 

4 

Persistentemente irritada 

3 

Inquieta, agitada 

2 

Nenhuma 

1 
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dagem primaria. 0 paciente deve, entao, ser coberto para a 
prevengao de hipotermia descontrolada. Na maioria das vezes, 
o ABCDE e realizado simultaneamente por membros diferen- 
tes da equipe, mas um lfder deve supervisionar as agoes para 
garantir que todas as medidas essenciais sejam tomadas. 

Avaliagao e abordagem secundarias 
Apos a abordagem primaria, que tern por objetivo identifi- 
car e tratar situagoes que ameagam imediatamente a vida, 
passa-se a avaliagao secundaria. Essa fase consiste em exa- 
me fisico detalhado, coleta de historia objetiva e realizagao 
de exames complementares, tendo como objetivo a procu- 
ra de alteragoes menos graves, mas que possam contribuir 
para mortalidade ou morbidade dos pacientes vitimas de 
trauma. E importante ressaltar que ocorre apos a estabiliza- 
gao do paciente, o que, muitas vezes, so e possivel com in- 
tervengao cirurgica. Isso vale principalmente para pacien¬ 
tes admitidos com sangramentos descontrolados ou com 
sinais de herniagao encefalica. 

A historia objetiva deve incluir ambiente e mecanismo 
do trauma, medicamentos em uso, passado de doengas, li- 
quidos e alimentos ingeridos recentemente e alergias (a 
mnemonica Ampla). 0 exame fisico da cabega aos pes ini- 
cia-se com inspegao e palpagao cuidadosa do couro cabelu- 
do, do pescogo e da face. Deve incluir, tambem, otoscopia, 
rinoscopia, avaliagao dos movimentos e reflexos oculares e 
do fundo de olho. 

As respostas pupilares e o reflexo corneano tern boa cor- 
relagao com a gravidade do coma. 0 tamanho das pupilas 
em repouso e sua reagao a luz - direta e consensual - sao 
pesquisados no exame primario, mas devem ser repetidos. 


Alguns achados sao caracteristicos, como presenga de pupilas 
medias e fixas com preservagao do reflexo cilioespinhal e de 
acomodagao, pois sugerem lesoes do teto do mesencefalo. 
Pupilas puntiformes estao associadas a lesoes de ponte ou a 
altas doses de opioides. 4 As pupilas devem ser avaliadas antes 
e apos o uso dessas medicagoes, o que precisa estar bem do- 
cumentado. Em seguida, realiza-se o exame de fundo de olho, 
e o uso de midriaticos de agao rapida deve ser considerado e 
rigorosamente documentado a fim de nao levar a conclusoes 
equivocadas e a condutas desastrosas para os pacientes. 4 

A constatagao de hemorragia de retina leva a suspeigao 
de outras hemorragias intracranianas e de TCE intencional, 
mas nao e patognomonica deste. A presenga de pulsagao 
venosa na retina sugere que nao ha HIC significativa no 
momento do exame. Papiledema, que e o sinal mais confia- 
vel da presenga de HIC, raramente e visto nas primeiras 24 
a 48 horas do trauma. No entanto, seu achado pode ser 
uma importante pista de maus-tratos se houver discrepan¬ 
cy com a historia do trauma. 4 

Posturas anormais resultam de lesoes estruturais e estao 
frequentemente associadas a HIC refrataria. 26 Alem disso, a 
flexao anormal, chamada de decorticagao, geralmente esta 
associada a disfungao cortical ou hemisferica, enquanto a 
extensao anormal, chamada de descerebragao, esta asso¬ 
ciada a lesao de tronco. 0 paciente deve ser observado para 
detecgao e tratamento precoce de convulsoes, que, em ge- 
ral, sao tonico-clonicas ou mioclonicas e facilmente nota- 
das. Todavia, ha fenomenos sutis em lactentes, como cia- 
nose ou movimentos de mastigagao, de dificil diagnostico. 

Exames complementares 
TC e radiografias 

A TC e considerada um dos maiores avangos da Medicina apos 
a decada de 1970, sendo o exame de escolha para paciente 
com suspeita de lesao intracraniana. 0 diagnostico especifico 
da lesao permite melhor estimativa de prognostico e progra- 
magao de intervengoes terapeuticas e monitoragao. 

0 uso indiscriminado de tomografias com consequentes 
casos fatais de cancer e preocupagao crescente. Infelizmente, 
altas radiagoes melhoram a qualidade da imagem e criangas 
pequenas necessitam de doses proporcionalmente maiores 
que os demais pacientes. Alem disso, o grupo pediatrico tern 
um periodo pos-exposigao mais longo para desenvolver a 
doenga e sabe-se que o risco de cancer e cumulativo. No en¬ 
tanto, as tomografias de cabega sao uma excegao. Como o 
SNC e formado por tecido ja muito diferenciado, o risco de 
cancer aumenta em apenas 0,35% apos o exame. Autorida- 
des recomendam que, ao inves de deixar de fazer a tomogra- 
fia, os aparelhos sejam cuidadosamente ajustados para a me- 
nor dose possivel, melhorando a relagao risco-beneficio. 2 

A radiografia de cranio traz pouco beneficio. Se negati- 
va, nao exclui lesao intracraniana e, quando detecta fratu- 
ra, leva a realizagao de TC. Nao ha indicagao clara para sua 
realizagao, mas e aceita quando se quer exclusivamente 
descartar fratura, quando nao ha TC dispomvel e nos ca¬ 
sos de lesoes penetrantes de cabega e pescogo, principal- 
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mente com objetos encravados. As incidences habituais 
sao anteroposterior (AP), perfil e Towne, e, alem da pro- 
fundidade e da inclinagao de objetos penetrantes, procu- 
ram-se por fraturas, pneumoencefalo e desvio da glandula 
pineal (se calcificada). 19 

Alguns defendem o uso de radiografia de cranio para 
criangas menores de 2 anos de idade, argumentando que ela 
poderia ser utilizada como triagem para a realizagao de to¬ 
mografia, considerando que a presenga de fratura nessa faixa 
etaria e um dos mais fortes indicativos de lesao intracrania- 
na 7 alem de a radiografia estar mais amplamente dispomvel e 
nao requerer sedagao para realizagao. No entanto, o valor 
desse exame depende da qualidade da interpretagao. Resul- 
tados falso-positivos podem surgir decorrentes de suturas 
abertas ou sulcos de vasos que tern aparencia similar a fratu¬ 
ras e vice-versa. 27 Ja os autores contrarios ao uso da radiogra¬ 
fia argumentam que criangas podem ser erroneamente clas- 
sificadas como de baixo risco para lesao intracraniana em 
razao da nao identificagao de fratura e podem ser desneces- 
sariamente submetidas a tomografia nos casos em que as 
fraturas forem incorretamente identificadas. 

Muitos concordam que o uso liberal da TC e mais seguro 
e economico que internagao hospitalar para observagao 
dos casos de trauma leve. A tomografia de cabega vem sen- 
do tradicionalmente indicada para pacientes com pontua- 
gao abaixo de 15 na ECG, deficit neurologico focal, fratura 
de cranio ou de face, lesoes penetrantes na cabega, cefaleia 
ou vomitos persistentes, convulsoes, historia mal caracte- 
rizada do trauma e suspeita de maus-tratos. Deve ser consi- 
derada, ainda, para toda crianga que apresentou mais que 
uma perda momentanea de consciencia, mesmo que cons- 
ciente e orientada no momento do exame. 

Dunning et al., em metanalise com mais de 22 mil pa¬ 
cientes publicada em 2004, nao encontraram correlagao 
entre a presenga de vomitos, cefaleia e convulsoes e a exis¬ 
tence de lesao intracraniana. 28 Contudo, no que se refere 
aos dois primeiros, o resultado pode ser atribuido a uma li- 
mitagao metodologica do estudo. Nos casos descritos, es¬ 
ses criterios foram avaliados apenas como se presentes ou 
ausentes, sem graduagao. 

Todo TCE, por mais leve que seja, e acompanhado de al- 
guma dor de cabega, e criangas, em especial as pequenas, 
vomitam com muita facilidade. Assim, ainda vale a reco- 
mendagao de que a tomografia seja considerada em pacien¬ 
tes com cefaleia que nao melhora com analgesicos comuns 
e em criangas que continuam vomitando apos 2 horas do 
trauma (em geral, mais que tres vomitos). 

Os resultados da metanalise em relagao ao valor prediti- 
vo de convulsao para lesao intracraniana foram conflitan- 
tes, mas a maioria dos especialistas recomenda que tomo¬ 
grafia seja feita nesses pacientes ate que outras evidencias 
estejam dispomveis. Criangas menores de 2 anos de idade 
formam um grupo de particular risco e, considerando-se 
sua vulnerabilidade e a menor confiabilidade do exame cli- 
nico, especialistas publicaram recomendagoes especiais 
para essa faixa etaria 29 (Tabela 3). 


Tabela 3 Abordagem de criangas menores de 2 anos 
de idade com TCE leve baseada no risco de lesao 
intracraniana 

Alto risco de lesao intracraniana: recomenda-se tomografia 

Depressao do nivel de consciencia 

Sinais neurologicos focais 

Sinais de fratura de base ou com afundamento 


Fratura de cranio diagnosticada clinicamente ou por radiografia 
Irritabilidade (nao facilmente consolavel) 

Abaulamento de fontanela 


Convulsao (consenso de especialistas, mas com baixo nivel de 
evidencia) 

Mais de cinco ou seis vomitos por hora (consenso de 
especialistas, mas com baixo nivel de evidencia) 

Perda de consciencia por mais de 1 minuto (consenso de 
especialistas, mas com baixo nivel de evidencia) 

Risco intermediario: recomenda-se tomografia ou observagao 

Tres ou quatro episodios de vomitos 

Perda de consciencia transitoria (1 minuto ou menos) 

Historia de letargia ou irritabilidade, ja resolvida 

Alteragao de comportamento relatada pelo cuidador 

Fratura de cranio com mais de 24 horas de evolugao 

Risco intermediario com mecanismo de trauma preocupante 
ou desconhecido ou exame clinico que indica fratura de cranio: 
recomenda-se um exame de imagem (tomografia, radiografia 
como triagem ou ambos) ou observagao 

Mecanismo de alta energia (colisao automobilistica em alta 
velocidade, ejegao de veiculo, queda acima de 1 m) 

Queda em superficies rigidas 

Hematomas de couro cabeludo (especialmente se grande ou 
localizado em area temporoparietal) 

Trauma nao presenciado 

Historia de trauma ausente ou vaga na presenga de sinais e 
sintomas de TCE (deve levantar a suspeita de agressao ou 
negligencia) 

Baixo risco de lesao intracraniana 


Mecanismo de baixa energia (queda de menos de 1 m) 

Ausencia de sinais ou sintomas em mais de 2 horas apos o 
trauma 


Idade de 12 meses ou mais (essas criangas tern o exame clinico 
mais confiavel) 

Fonte: adaptada de Schutzman et al. 29 

Quanto mais grave o paciente, mais rapidamente deve-se 
realizar a TC, de preferencia dentro dos primeiros 30 minu- 
tos apos o trauma. 19 No entanto, a TC nunca deve preceder a 
reanimagao adequada; do contrario, um grande numero de 
pacientes ira, “inexplicavelmente”, morrer no tomografo. 

As lesoes percebidas ao exame clinico devem ser procu- 
radas na TC, e seus achados, sempre que possivel, devem 
ser confirmados por novo exame clinico. 0 exame deve ser 
solicitado inicialmente sem contraste e, de preferencia, 
com janela para parenquima e ossos. 0 contraste e rara- 
mente necessario na primeira tomografia, visto que pode 
atrasar o exame e dificultar o diagnostico de hematomas 
agudos, que e um dos maiores objetivos da TC no trauma. 
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Biomarcadores 

0 uso de biomarcadores para detecgao de lesao intracraniana 
e estimativa de prognostic e uma area de crescente interesse. 
Eles tem sido investigados no sangue, no liquido cefalorraqui- 
diano (LCR) e na urina. A maioria das proteinas estudadas e 
decorrente da resposta ao trauma ou de dano ou morte celular. 
Marcadores sericos tern a vantagem de ser mais facilmente co- 
letados que os liquoricos em pacientes com TCE leve e mode- 
rado. A desvantagem e a possibilidade de origem sistemica 
das mesmas proteinas, o que reduziria sua especificidade para 
lesao neuronal. 30 

Estudos recentes de LCR pos-TCE em criangas demons- 
traram aumento de varios marcadores de apoptose (morte 
celular programada), como Fas, caspase-1 e interleucina 
1-b. Alem disso, foi constatada uma elevagao mais signifi- 
cativa de citocromo C apos o TCE intencional quando com- 
parado ao acidental. 30 

0 rapido clearance dos biomarcadores sericos tambem 
tem limitado seu uso no trauma, mas estudos recentes de- 
monstraram a presenga de slOOB na urina por longo tempo 
apos lesao cerebral traumatica ou hipoxica em criangas. Os 
niveis elevados eram prontamente distinguiveis dos contro- 
les nao traumatizados. Alem disso, niveis nao detectaveis na 
urina e valores sericos normais dessa proteina foram associa- 
dos invariavelmente a bom resultado final pos-TCE. 30 

Lesdes traumaticas da cabega 

Lesoes extracranianas 
Partes moles 

Laceragoes de couro cabeludo podem ser fonte de sangra- 
mento principalmente em vitimas que permaneceram mui- 
to tempo no local do acidente. Em criangas, deve-se estar 
atento, visto que o couro cabeludo e mais espesso e rica- 
mente vascularizado. As lesoes podem, ainda, desenvolver 
infecgoes e ser porta de entrada para tetano. Hematomas 
subgaleais sao muito comuns, indicando, em geral, o local 
do impacto, e, apesar de nao trazerem maiores complica- 
goes, sao indicativos da magnitude do trauma em lactentes. 

Fraturas de cranio 

Estao presentes em urn grande numero de pacientes com TCE, 
podendo ser lineares, cominutivas, com afundamento, diasta- 
ticas, compostas ou basais. 2 A maioria absoluta e de fraturas 
lineares, que indicam qual forga significativa esteve envolvida 
no trauma. Quando localizadas no trajeto de estruturas vascu- 
lares importantes, como a arteria meningea media ou os seios 
durais, aumentam muito o risco de sangramentos intracrania- 
nos. 0 osso parietal e o mais frequentemente fraturado; entre 
60 e 70% dos casos, seguem-se, em ordem decrescente, o 
occipital, o frontal e o temporal. 31 

Fraturas lineares em lactentes requerem mais cautela 
em razao da maior fragilidade da tabua ossea, o que torna o 
encefalo mais vulneravel ao impacto. Alem disso, podem 
desenvolver as chamadas fraturas de crescimento. Apos al- 
gumas semanas da lesao, pode surgir uma diastase no local 
com intrusao da dura-mater e formagao de cisto leptome- 


ningeo. Por esse motivo, alem da avaliagao radiologica ini- 
cial, criangas nessa faixa etaria devem ser reexaminadas 
periodicamente a partir de 2 semanas do trauma com pal- 
pagao cuidadosa do cranio. Fraturas de crescimento sao de 
tratamento cirurgico. 32 

As fraturas com afundamento estao frequentemente asso- 
ciadas a lesao de dura-mater, parenquima cerebral e convul- 
soes. Em geral, sua corregao cinirgica esta indicada se houver 
escape de LCR, possibilidade de lesao dural, deficits focais, 
comprometimento estetico importante ou depressao maior 
ou igual a espessura da tabua ossea local. 32 Fraturas em “pin- 
gue-pongue” sao uma variante das fraturas com afundamento, 
nas quais as camadas externas e internas do cranio podem ser 
comprimidas como uma bola de pingue-pongue. Sao vistas 
mais comumente em recem-nascidos, nos quais o cranio e 
menos mineralizado e mais propenso a deformagoes. 232 

Fraturas complexas sao fraturas expostas por laceragao com- 
pleta do couro cabeludo. As fraturas mais comumente associa- 
das a TCE intencional sao as multiplas, as lineares e as comple¬ 
xas, que tambem podem ser cominutivas ou estreladas. 2 
Fraturas na base do cranio envolvem o osso temporal ou parie¬ 
tal. Os sinais clinicos sao a chave para o diagnostico e incluem 
equimose periorbitaria (“olhos de guaxinim” ou de “urso pan¬ 
da”) e retroauricular (“sinal da batalha”), escape de LCR pelo na- 
riz, sangramento pelo ouvido ou pelo nariz, colegao de sangue 
retrotimpanica, paralisia facial e perda auditiva. A avaliagao ra¬ 
diologica complementa a pesquisa. Deve-se procurar por linhas 
de fratura e pneumoencefalo. Fraturas de face e niveis hidroae- 
reos nos seios paranasais tambem levam a suspeigao. 2 ’ 1932 

As complicagoes mais frequentes das fraturas basais sao 
fistula liquorica, meningite e alteragoes de pares cranianos 
(anosmia e surdez, principalmente). As fistulas liquoricas, 
em geral, resolvem-se espontaneamente em torno de 7 dias. 
Algumas precisam de corregao cinirgica. 21932 

Apesar do risco de meningite, antibioticos profilaticos 
nao estao indicados. Seu uso rotineiro nao reduz a ocorren- 
cia de infecgoes e favorece o surgimento de germes multir- 
resistentes. A incidencia de meningite em fraturas de base 
varia de 0,7 a 5% e e de 1% em pacientes com pontuagao 
entre 13 e 15 na ECG e que nao tenham hemorragia intracra¬ 
niana associada. 21932 

Apesar de o pneumococo ser o germe mais frequente na 
meningite pos-trauma, os quadros sao, em geral, menos 
graves que os de meningites comunitarias por ele causadas. 
0 antibiotico de primeira escolha depende do grau de resis- 
tencia desse germe na comunidade, mas penicilina ainda 
pode ser a melhor opgao em varios centros brasileiros. Caso 
a infecgao ocorra apos 48 a 72 horas do trauma, principal¬ 
mente na presenga de monitoragao da PIC ou de outro pro- 
cedimento neurocirurgico, a cobertura antimicrobiana 
deve incluir estafilococos e pseudomonas. 0 esquema su- 
gerido e vancomicina associada a ceftazidima ou cefepima. 

A suspeita de fratura de base e contraindicagao a passa- 
gem de sonda traqueal ou gastrica pelo nariz. Ha risco de 
perfuragao da placa cribriforme com alojamento intracra- 
niano da sonda. Mesmo que ela tenha sido passada inadver- 
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tidamente, mas com sucesso, nao deve ser mantida, pois 
sua permanencia pode contribuir para infecgoes. 19 

Lesoes intracranianas 

As lesoes intracranianas podem ser divididas em focais e difu¬ 
sas, mas, frequentemente, mais de urn tipo esta presente em 
traumas graves. As lesoes focais incluem as contusoes corti- 
cais e os hematomas extradural, subdural e intraparenquima- 
toso. Geralmente, podem ser vistas a olho nu e causam deficit 
neurologico por dano local ou por efeito de massa. 32 

Em contrapartida, as lesoes difusas estao associadas a 
uma perda disseminada ou global das fungoes neurologi- 
cas, associada, em parte, a dano axonal de gravidade varia- 
da. Muitas vezes, os achados macroscopicos nao existem e, 
quando presentes, limitam-se a pontos hemorragicos que 
nao explicam a gravidade do quadro. 32 

0 inchago ou edema encefalico sera discutido separa- 
damente, por estar relacionado a lesao secundaria e nao a 
primaria. 

Lesoes difusas 

As lesoes difusas podem ser classificadas em tres categorias: 
concussao leve, concussao classica e lesao axonal difusa. Es- 
sas lesoes tern fisiopatologia semelhante, sendo a concussao a 
manifestagao de uma disfungao fisiologica sem alteragao es- 
trutural ou anatomica do SNC. 3233 

Concussao 

0 termo concussao e utilizado quase como sinonimo de TCE 
leve. Sao muito comuns e nem sempre os pacientes sao leva- 
dos para atendimento medico. Nos casos mais simples, a dis¬ 
fungao neurologica e temporaria e nao ha perda da conscien¬ 
ce. Cerca de 90% das concussoes nao envolve perda de 
conscience. 33 0 que caracteriza o quadro e a presenga de con¬ 
fusao mental com ou sem amnesia. A confusao dura menos de 
1 hora e o paciente recupera-se completamente. 

0 deficit de memoria pode persistir por mais tempo. Na 
chamada amnesia retrograda, o paciente nao se lembra de 
fatos anteriores ao trauma e, na anterograda, esquece-se 
de fatos ocorridos apos o evento. 

A concussao pode nao ser reconhecida em criangas com 
trauma ortopedico. Assim, os medicos devem considerar a 
investigagao em pacientes com lesoes em: 

• atividades de alta velocidade (veiculo automotor, bicicleta, 
skate); 

• atividades recreacionais ou esportivas; 

• quedas (principalmente de altura significativa e em superfi¬ 
cies rigidas); 

• suspeita de maus-tratos; 

• partes externas da cabega e do couro cabeludo. 

A concussao classica caracteriza-se por perda imediata de 
consciencia. Em geral, o paciente acorda em minutos (nunca 
ultrapassa 6 horas). Apos o periodo de inconsciencia, o exame 
neurologico e normal, assim como a TC. A duragao da amne¬ 
sia e urn bom indicador da gravidade da concussao. 19 


A sincope vasovagal e um diagnostico diferencial da con¬ 
cussao. Nesse caso, um impacto ou a estimulagao intensa 
dos olhos, do abdome ou da face estimula o nervo vago. A 
hiperatividade vagal leva a bradicardia e a hipotensao. 
Nos casos mais graves, ha comprometimento do fluxo san- 
guineo encefalico e perda da consciencia. A diferenciagao 
e feita com a historia de perda de consciencia no momento 
do impacto, tipica da concussao. Alem disso, na sincope 
vasovagal, o pulso arterial e lento e fraco e nao ha amnesia 
ao despertar. 32 

Criangas com concussao e tomografia normal podem ser 
liberadas para observagao domiciliar apos 6 horas de obser¬ 
vagao hospitalar. E importante que sejam descartadas le¬ 
soes associadas e que haja acompanhante confiavel para 
observa-las por 24 a 48 horas - periodo de maior risco de 
surgimento de hematomas. 249 

A observagao domiciliar so e possivel se houver condigoes 
sociais de retorno imediato em caso de piora neurologica. Os 
responsaveis devem ser orientados a procurar imediatamen- 
te atendimento hospitalar em caso de aparecimento de um 
dos seguintes sinais ou sintomas: 19 

• piora da cefaleia; 

• convulsao; 

• sinais neurologicos focais; 

• sonolencia excessiva ou incapacidade de ser despertado; 

• vomitos persistentes; 

• fala arrastada; 

• incapacidade de reconhecimento de pessoas ou lugares; 

• piora da confusao ou da irritabilidade; 

• fraqueza ou dormencia em bragos ou pernas; 

• alteragoes de comportamento; 

• irritabilidade significativa; 

• qualquer perda de consciencia. 

Smdrome pos-concussional 
Apos a fase aguda do evento, a familia deve ser orientada 
quanto a smdrome pos-concussional, que pode durar sema- 
nas ou meses e ocorre em 23 a 90% dos casos. 32 

Alem dos lapsos de memoria, o paciente pode apresentar 
nauseas, cefaleia, tonteira, zumbidos, irritabilidade, depressao 
e algum grau de regressao. 0 esclarecimento de que e um even¬ 
to benigno e passageiro na maioria das vezes, a prescrigao de 
sintomaticos e o suporte psicologico sao de grande importan- 
cia para minimizar o desconforto do paciente e a ansiedade dos 
familiares. E importante o acompanhamento de um especialis- 
ta que podera associar analgesicos, anti-inflamatorios, antide- 
pressivos, relaxantes musculares ou carbamazepina. 3233 

A detecgao da smdrome pos-concussional em criangas 
pequenas pode ser mais dificil. Os seguintes sinais e sinto¬ 
mas devem despertar a suspeita: 33 

• choro excessivo; 

• cefaleia persistente; 

• falta de atengao; 

• alteragao no padrao do sono; 

• alteragao nos habitos alimentares; 

• irritabilidade excessiva; 
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• tristeza ou letargia; 

• perda de interesse em seus brinquedos preferidos. 

0 paciente nao deve retornar a atividades de risco (esportes, 
educagao fisica, ciclismo) enquanto persistir qualquer sintoma 
pos-concussional ou enquanto houver deficit nos testes cogniti- 
vos utilizados em alguns servigos. Quando os sintomas nao exis- 
tirem mais, ele pode retornar lenta, gradual e cuidadosamente 
as suas atividades fisicas e cognitivas. As criangas e os adoles- 
centes necessitarao da ajuda dos pais, professores e treinadores 
para monitorar e avaliar sua recuperagao. 0 planejamento deve 
incluir todos os aspectos da vida do paciente, ou seja, casa, esco- 
la, atividades sociais, recreativas e, quando houver, trabalho. 33 

0 descanso programado e a limitagao de esforgo sao im- 
portantes para facilitar a recuperagao. Deve-se cuidar para 
que o paciente tenha sono adequado a noite e tire cochilos 
ou pausas para repouso durante o dia sempre que se sentir 
cansado. A recorrencia de qualquer dos sintomas deve servir 
de guia para a escolha do nivel seguro de atividade. 33 
Os professores, na escola, devem monitorar: 

• problemas de atengao ou de concentragao; 

• problemas de memoria ou de aprendizado; 

• necessidade de tempo prolongado para conclusao de tarefas; 

• intensificagao de sintomas durante as atividades (p.ex., cefa- 
leia, fadiga); 

• maior irritabilidade e menor tolerancia a fatores estressantes. 

0 estudante necessita do seguinte suporte ate a completa re¬ 
cuperagao: 

• tempo livre da escola; 

• turnos mais curtos; 

• aulas mais curtas (com breves intervalos); 

• permissao para mais tempo para completar tarefas e avaliagoes; 

• redugao da carga de tarefas na sala e para casa (com percen- 
tual definido, p.ex., 50%); 

• ausencia de avaliagoes significativas nesse periodo. 

Medicos, familiares e professores devem monitorar o estudan¬ 
te para determinar a necessidade de suporte e o periodo em 
que ele deve ser aplicado. 


Lesao axonal difusa 

0 mecanismo de aceleragao e desaceleragao leva tecidos ence- 
falicos, de densidade e rigidez diferentes, a deslizarem entre si, 
causando as chamadas lesoes por cisalhamento. Os locais pre¬ 
ferences sao a substancia branca subcortical (lesao axonal di¬ 
fusa grau I), o corpo caloso (grau II) e a porgao dorsolateral do 
mesencefalo (III). As lesoes, em geral, sao microscopicas, mas 
podem aparecer como pontos hemorragicos nesses locais de, 
no maximo, 10 mm. 32 

0 diagnostico e feito a partir do relato de mecanismo de 
desaceleragao, de inconsciencia por mais de 6 horas e da 
tomografia, que pode ser normal ou apresentar os peque- 
nos pontos descritos. Quanto a apresentagao clmica, a le¬ 
sao axonal difusa (LAD) pode ser dividida em leve, mode- 
rada e grave, de acordo com a duragao do coma e os sinais 
de acometimento do tronco encefalico 32 (Tabela 4). 

A LAD pode levar a graus variaveis de disfungao auto¬ 
nomica com episodios de febre, taquicardia, hipertonia, 
taquipneia e hipertensao arterial. 1932 As manifestagoes 
podem vir em grupo ou isoladas, o que dificulta o reconhe- 
cimento. Nesse caso, ha necessidade de descartar proces- 
sos infecciosos. 

0 uso de medicagao para controle das crises e frequente. 
Dependendo do predominio dos sinais e sintomas, o medi¬ 
co faz uso de antitermicos, clonidina, benzodiazepinicos, 
clorpromazina, morfina e, mais tardiamente, baclofeno, se 
houver espasticidade associada. Quando nao tratada, a 
hiperatividade simpatica leva a grande gasto energetico e 
desnutrigao, o que facilita processos infecciosos e ulceras 
de decubito e retarda a cicatrizagao de ferimentos. Alem 
disso, fraqueza muscular associada a irregularidade res- 
piratoria e hipertonia dificulta a retirada da ventilagao 
mecanica. 

Lesoes focais 
Hematoma extradural 

Os HED sao causados por mecanismos diversos, mas predo- 
minantemente por acidentes automobilisticos e quedas (Ta¬ 
bela 5). Nao sao lesoes frequentes, representando entre 0,2 e 
6% de todos os TCE e 9% dos graves. 19 32 


Tabela 4 Caracteristicas clinicas e prognostico das lesoes difusas do encefalo 



Concussao leve 

Concussao classica 

LAD leve 

LAD moderada 

LAD grave 

Perda de consciencia 

Nenhuma 

< 6 horas 

6 a 24 horas 

> 24 horas 

> 24 horas 

Posturas (flexao ou extensao) 

Nenhuma 

Nenhuma 

Raras 

Ocasionalmente 

Presentes 

Deficit motor 

Nenhuma 

Nenhuma 

Nenhum 

Leve 

Grave 

Amnesia pos-traumatica 

Minutos 

Minutos a horas 

Horas 

Dias 

Semanas 

Deficit de memoria 

Nenhum 

Leve 

Leve a moderado 

Moderado 

Grave 

Resultado (3meses) 

Bom 

100% 

100% 

65% 

40% 

15% 

Deficit moderado 

- 

- 

15% 

20% 

15% 

Deficit grave ou EVP 

- 

- 

5% 

15% 

20% 

Morte 

- 

- 

15% 

25% 

60% 


Fonte: Cooper e Golfinos. 32 
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Tabela 5 Hematoma extradural (HED) 
Impacto 

Intervalo lucido - fala emorre 
Sangramento arterial 
Menos comum 

Nao associado a lesoes subjacentes 
Otimo prognostico, se operado rapidamente 


0 pico de incidencia ocorre em adolescentes e adultos jovens, 
sendo menos comum em criangas, principalmente menores 
de 2 anos de idade, pois, nessa idade, a dura-mater e firme- 
mente aderida a tabua ossea, dificultando sua formagao. 1932 

Os HED sao resultado de impacto direto sobre o cranio e 
os vasos subjacentes. A forga aplicada causa intrusao ossea, 
com ou sem fratura, e descolamento da dura-mater, que e 
condigao essencial para o surgimento do hematoma. Como 
resultado do movimento osseo e da tragao da dura-mater, 
ocorre ruptura de vasos menmgeos. 19 ’ 32 

A formagao do hematoma depende da pressao do vaso 
lesado e da area de separagao da dura-mater. Por esse moti- 
vo, a grande maioria dos HED e de origem arterial. Veias, 
em geral, nao podem exercer pressao suficiente para pros- 
seguir o deslocamento da dura-mater. 32 0 local de maior 
ocorrencia de HED e a regiao temporal, como resultado de 
ruptura da arteria menmgea media. Em criangas, tambem 
sao comuns na fossa posterior, 25% do total. 19 32 

A apresentagao classica do HED e de inconsciencia tran- 
sitoria na cena (secundaria a concussao). Em seguida, o pa- 
ciente permanece alerta ate que a expansao do hematoma 
determine novo periodo de inconsciencia. Todavia, a se- 
quencia exibida depende da gravidade do impacto inicial e 
da rapidez com que o sangramento se desenvolve. 19 ’ 32 

Apos o chamado intervalo lucido, pode haver rapida 
evolugao para o coma, com sinais de herniagao transtento¬ 
rial - paciente que fala e morre (ver Figura 1). Nesses casos, 
a operagao imediata e fundamental para um bom resultado. 
0 paciente deve receber apenas medidas iniciais para con¬ 
sole da PIC, enquanto ha confirmagao da localizagao. 19 ’ 32 

Alguns pacientes com colegoes muito pequenas e mmi- 
mos sinais clinicos podem ser conduzidos sem cirurgia. En- 
tretanto, o tratamento nao operatorio nao e adequado para a 
grande maioria dos casos. Essa conduta leva a tomografias 
repetidas, prolongamento do tempo de internagao e riscos 
para os pacientes que, frequentemente, sao operados em 
piores condigoes. E ainda mais questionavel quando se leva 
em conta que a mortalidade de pacientes nao comatosos 
operados e proxima de zero. 32 

A imagem tomografica caracteristica do HED e biconvexa. 
Tern maior diametro que o hematoma subdural, mas tende a 
ser mais localizado (esta contido pela dura-mater). Como em 
todo sangramento intracraniano agudo, a imagem da TC e 
hiperdensa (branca, tipica de sangue coagulado). Na presen- 
ga de sangramento ativo, imagem hipodensa tambem e vista. 
Nesses casos, sao chamados de hiperagudos. 19 ’ 32 


Hematoma subdural agudo 
Apesar de alguma controversy, sao considerados hematomas 
subdurais agudos (HSDA) aqueles que surgem ate 72 horas 
apos o trauma. Entre 3 e 20 dias sao subagudos, e apos esse pe¬ 
riodo, cronicos. Os subagudos sao raros em criangas e os croni- 
cos, rarissimos. 19 ’ 32 

Os HSDA sao causados, com mais frequencia, por quedas, 
agressoes e acidentes automobilisticos (Tabela 6). Hemato¬ 
mas espontaneos, ou sem sinais aparentes de trauma crania- 
no, podem ocorrer em pacientes em uso de anticoagulantes 
ou portadores de discrasias sangumeas, como hemofflicos. 19 ’ 32 

Os HSDA sao muito mais frequentes que os hematomas 
extradurais, mas sua ocorrencia exata nao esta bem dehnida. 
Os relatos variam entre 1 e 5%, considerando todas as lesoes 
cranianas, e entre 5 e 30% para as graves. 19 32 Sao decorrentes 
da ruptura das pontes venosas que drenam da superffcie he- 
misferica para os seios durais, o que pode ocorrer por acelera- 
gao ou impacto, levando a acumulo de sangue no espago 
subdural. Sua formagao e mais lenta que a do HEDA. 19 ’ 32 

Em geral, estao associados a lesao de parenquima subja- 
cente, o que explica o pior prognostico. As lesoes associa- 
das podem ser laceragoes, hematomas ou contusoes por 
contragolpe e lesao axonal difusa. 19 ’ 32 A apresentagao clini- 
ca tambem e determinada pela gravidade do impacto e pela 
rapidez com que o hematoma cresce. Alem da inconscien¬ 
cia, anisocoria e deficit motor sao sinais clinicos comumen- 
te encontrados no HSDA. Usualmente, a lesao e do mesmo 
lado da dilatagao pupilar e contralateral ao deficit motor. 
No entanto, esses achados sao menos conhaveis que nos 
casos de HED. No HSDA, podem nao indicar a localizagao 
da massa em mais de 30% dos casos porque as lesoes asso- 
ciadas falseiam o exame. 19 ’ 32 Ainda assim, a dilatagao pupi¬ 
lar e o sinal mais conhavel da localizagao da lesao, princi¬ 
palmente quando surge apos o evento inicial. 

Em lactentes jovens, a presenga de sinais focais secunda- 
rios ao HSDA e menos frequente e ainda menos conhavel. A 
manifestagao mais comum e o acometimento neurologico 
difuso, com fontanela abaulada e palidez cutanea. As inter- 
vengoes cirurgicas estao indicadas para hematomas com 
mais de 10 mm de espessura ou que levam a mais de 5 mm 
de desvio da linha mediana. Pacientes com pequenos hema¬ 
tomas e em coma, mas sem sinais de efeito de massa e sem 
elevagoes da PIC, provavelmente tern lesao axonal difusa 
como causa do coma e nao se benehciarao de intervengao ci- 
rurgica. Quando ha indicagao, a mortalidade e a morbidade 
podem ser reduzidas com intervengao precoce. 19 ’ 32 

Tabela 6 Hematoma subdural agudo (HSDA) 

Impacto e desacelerapao 

Mais comum 

Sangramento venoso 

Associado a lesoes subjacentes 

Pior prognostico 

Melhor se operado rapidamente 
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Na TC, o HSDA aparece usualmente como uma imagem 
hiperdensa que recobre difusamente toda a convexidade 
cerebral. Eventualmente, tambem pode exibir sangramen- 
to ativo, com imagem hipodensa associada (hiperagudo). 
Nesses casos, tern pior prognostico. 

Contusoes intraparenquimatosas 
Contusoes sao areas no encefalo de associagao de necrose, 
destruigao de tecido, infarto e edema. Envolvem principal- 
mente a regiao cortical, podendo acometer a substancia bran- 
ca de forma menos intensa. Sao as lesoes intracranianas mais 
comuns no trauma 19 32 (Tabela 7). 

As lesoes podem ocorrer no local do impacto, por “golpe” ou 
em pontos distantes, por “contragolpe”. As primeiras sao cau- 
sadas por intrusao ou deformagao ossea no ponto do impacto. 
0 cerebro e momentaneamente comprimido e a gravidade da 
contusao depende da quantidade de energia transmitida pelo 
osso ao tecido cerebral subjacente. Quanto menor a area de 
contato, maior a gravidade da contusao e maior a probabilida- 
de de ela se estender ate areas profundas da substancia bran¬ 
ca. 19 ’ 32 Apesar disso, na maioria das vezes, as lesoes mais graves 
ocorrem por contragolpe. Surgem quando a cabega e colocada 
subitamente em movimento ou tern seu movimento interrom- 
pido bruscamente. Nesses casos, o encefalo sofre urn segundo 
impacto ao colidir contra a superficie interna do cranio. As re- 
gioes atingidas com mais frequencia sao as porgoes inferiores 
dos lobos frontal e temporal, que vao de encontro a superficie 
rugosa do assoalho do cranio. 0 lobo parietal e acometido oca- 
sionalmente e o occipital com ainda menor frequencia. 19 32 

Mais da metade dos pacientes apresenta mais de uma 
contusao ou associagao a outras lesoes intracranianas (HSD, 
hemorragias cerebrais). Fraturas estao presentes em 60 a 
80% dos casos, e sua presenga, ou a de hematoma subgaleal, 
indica o local do impacto na maioria das vezes. 32 

A apresentagao clinica depende da localizagao, da gravi¬ 
dade e da presenga de lesoes associadas. Pacientes com le¬ 
soes isoladas na area motora ou da fala podem apresentar 
apenas deficits relacionados a essas fungoes. A perda de 
consciencia no momento do impacto e, em geral, associada a 
concussao ou a lesao axonal difusa, e nao a contusao. Na 
maioria das vezes, contusoes pequenas resolvem-se espon- 
taneamente, mas podem deixar deficits em algumas pessoas. 
Grandes lesoes, principalmente temporais ou em multiplas 
areas, podem ter efeito de massa e causar HIC e herniagao. 

Contusoes podem, em horas, expandir-se e formar um 
hematoma intracerebral. Nos dias que se seguem a lesao, 
as contusoes tendem a se tornar necroticas e mais hetero- 
geneamente hemorragicas. No fim da primeira semana, a 

Tabela 7 Contusoes intraparenquimatosas 

Muito comuns 

Golpe ou contragolpe 

Acompanham o HSDA 

Lobos frontal e temporal 

Podem expandir-se em horas 


hemorragia ja se resolveu, mas o efeito de massa pode au- 
mentar por surgimento de edema. Isso pode ser detectado 
por aumentos da PIC, surgimento de deficits focais ou 
aprofundamento do estado de consciencia. 

As contusoes de localizagao temporal sao as de maior risco, 
por causa da proximidade do mesencefalo e da incisura da 
tenda do cerebelo. A piora pode ocorrer rapidamente, quase 
sem sinais de aumento do efeito de massa. Nesses casos, a to- 
mografia exibe minimo desvio das estruturas da linha media- 
na, e a PIC mantem-se baixa ate herniagao subita. Nos pa¬ 
cientes inconscientes, o primeiro achado e a dilatagao pupilar. 

Quando se procura por lesoes focais a TC, deve-se estar 
atento aos sinais de compressao dos ventriculos e ao desvio 
da linha mediana, que revelam efeito de massa e HIC. E con- 
siderado significativo um desvio do septo pelucido maior ou 
igual a 5 mm em relagao a linha tragada anteroposteriormen- 
te. Utiliza-se a escala impressa ao lado da imagem. 

Hematomas intraparenquimatosos 
Hematomas intraparenquimatosos sao compostos de areas he¬ 
morragicas, que podem ser de poucos milfmetros ou grandes o 
suficiente para envolver varios lobos cerebrais. Apesar de sua 
diferenciagao de contusoes nem sempre ser facil, os hemato¬ 
mas sao colegoes de sangue homogeneas e bem definidas, en- 
quanto as contusoes sao mistura de sangue e parenquima con- 
tundido e edemaciado, o que da uma aparencia heterogenea 
(as vezes, o tfpico aspecto de “sal e pimenta”). 19,32 

Os mecanismos que produzem contusoes ou hemato¬ 
mas intraparenquimatosos sao similares (impacto, arma 
de fogo, arma branca, aceleragao e desaceleragao). Cerca de 
80 a 90% dos hematomas intraparenquimatosos sao locali- 
zados na substancia branca dos lobos temporal e frontal. 0 
edema adjacente ao hematoma pode causar significativo 
efeito de massa. 32 

Os sinais clinicos, o risco de crescimento, a HIC e as her- 
niagoes sao semelhantes aos das contusoes. 

Hemorragia intraventricular 
Quase 1/3 de pacientes com trauma de cranio grave tern san¬ 
gue nos ventriculos. No entanto, a maioria nao apresenta ima¬ 
gem hiperdensa a tomografia. Assim, a literatura considera 
que entre 1 e 7% dos pacientes tenham hemorragia intra¬ 
ventricular (HIV). 32 

Pode aparecer como lesao isolada e raramente persiste 
por mais de 2 semanas, em virtude da diluigao do sangue 
no LCR e da difusao atraves do espago subaracnoideo. Pode 
ser causa de febre e levar a hidrocefalia obstrutiva. 

Hemorragia subaracnoidea traumatica (HSAT) 

A hemorragia subaracnoidea acompanha com frequencia o 
trauma craniano e sua correlagao com pior prognostico nao esta 
confirmada em Pediatria. Pode levar a sinais e sintomas de irri- 
tagao menmgea e, tardiamente, a hidrocefalia, por impedir ab- 
sorgao de LCR pelas granulagoes aracnoideas. 19 32 A ocorrencia 
de vasoespasmo em criangas nao foi documentada, o que con- 
traindica o uso de medidas profilaticas para esse evento. 
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A aparencia tipica a TC da HSAT e de area linear ou tor- 
tuosa, hiperdensa (branca), acompanhando a anatomia de 
fissuras, sulcos aracnoideos e cisternas de base. E menos 
volumosa que a hemorragia subaracnoidea causada por 
aneurisma, que deve ser suspeitada quando a magnitude 
do trauma for duvidosa e houver grande colegao de sangue. 

Mais da metade dos pacientes com hemorragia subara- 
quinoidea apresenta temperaturas elevadas nos primeiros 
dias (acima de 39°C). Em pacientes com fratura de base ou 
com estado geral comprometido, o quadro de febre, rigidez 
de nuca, cefaleia e fotofobia da HSA precisa ser diferencia- 
do de meningite. Nesses casos, a pungao lombar deve ser 
realizada apos TC de controle. 

Higromas 

Higromas sao colegoes liquidas que surgem no espago subdural 
apos alguns dias do trauma. Sao compostos de LCR, quantida- 
des variadas de sangue e efusao de capilares lesados do tecido 
cerebral subjacente. Sua ocorrencia nao esta relacionada a gra- 
vidade do trauma nem a idade do paciente. Podem ocorrer com 
menos de 24 horas do trauma e ate 3 semanas depois. A apre- 
sentagao varia de pacientes assintomaticos, com achado oca- 
sional a TC, a pacientes que iniciam cefaleia e vomitos e evo- 
luem com aprofundamento da consciencia e surgimento de 
sinais focais. 32 Pacientes assintomaticos nao necessitam de 
tratamento. A operagao deve ser considerada para aqueles com 
piora clinica e nos quais a melhora neurologica e interrompida. 
E importante lembrar que, mesmo na ausencia de desvio da li- 
nha mediana, a colegao geralmente esta sob pressao crescente. 

A TC, os higromas sao vistos como imagens hipodensas 
(escuras). Podem ser confundidos com aumento do con- 
teudo de LCR no espago subaracnoideo decorrente de atro- 
fia cerebral. Apesar de esta ser mais tardia e, com frequen- 
cia, estar acompanhada de acentuagao de sulcos, giros e 
aumento dos ventriculos, nem sempre o diagnostico dife- 
rencial e possivel com a primeira TC. 

Inchaco 

Inicialmente, consideravam-se duas entidades distintas: swel¬ 
ling (ingurgitamento) e edema cerebral propriamente dito. 
Atualmente, porem, e reconhecido que os dois componentes 
estao presentes, preferindo-se inchago que engloba edema e 
ingurgitamento. Ocorre em quase metade das criangas com 
TCE grave e tern mortalidade descrita de ate 50%, atribuida a 
HIC. A imagem tomografica tipica e de apagamento de sulcos 
e giros, redugao de ventriculos e cisternas e perda da distingao 
entre substancia cinzenta e branca. 0 parenquima pode estar 
mais denso (claro), se houver predominio de ingurgitamento, 
e menos denso (escuro), se predominar o edema. 0 inchago 
pode ser bilateral, hemisferico, difuso ou perilesional. 1932 

Normalmente, as criangas possuem ventriculos pequenos 
e sulcos e giros pouco proeminentes. Por isso, nos casos du- 
vidosos, deve-se valorizar o apagamento das cisternas de 
base como indicativo de inchago cerebral. 0 tipo de edema 
predominante varia com a evolugao do quadro, podendo ser: 
• por alteragao da barreira hematoencefalica, vasogenico; 


• decorrente de lesao isquemica que altera a bomba de Na + K + , 
intracelular ou citotoxico; 

• por aumento da pressao hidrostatica por hidrocefalia e extra- 
vasamento, intersticial. 4 

Abordagem do TCE apos o atendimento 
inicial 

TCE leve (ECG entre 13 e 15) 

Uma vez descartadas as lesoes sistemicas associadas e defini- 
da a indicagao de TC, serao internados para observagao do 
quadro neurologico se: 19 

• nao houver disponibilidade de TC (se indicada); 

• TC alterada; 

• TCE penetrante; 

• historia de perda de consciencia por mais de 5 minutos; 

• cefaleia moderada a grave; 

• intoxicagao significativa por alcool ou drogas; 

• fratura de cranio; 

• rinorreia ou otorreia; 

• amnesia prolongada. 

TCE moderado (ECG entre 9 e 12) 

Apos a avaliagao inicial, todos serao submetidos a tomografia 
e internados. Alguns autores relatam que a chance de lesao in- 
tracraniana pode chegar a 40%, e a necessidade de interven- 
gao cirurgica, a 10%. 19 A observagao nas primeiras 48 horas 
deve ser rigorosa, preferencialmente em UTI, sobretudo para 
aqueles com pontuagoes mais baixas ou lesoes de risco. Em 
caso de deterioragao neurologica, devem ser manuseado 
como TCE grave. 

Tratamento do TCE grave 

Os autores das diretrizes para o tratamento do TCE grave em 
lactentes, criangas e adolescentes publicadas em 2003 classi- 
ficam as intervengoes em tres niveis: 34 

1. Padrao: aceito como principio para o tratamento com alto 
grau de certeza clinica. Baseado em evidencia classe I, estu- 
dos aleatorizados, controlados, com bom desenho. 

2. Recomendagao: estrategia aceita com grau moderado de cer¬ 
teza. Baseada em evidencia classe II, estudos clinicos com co- 
leta prospectiva ou retrospectiva, desde que de dados alta- 
mente confiaveis. 

3. Opgao: estrategia cuja certeza clinica nao esta clara. Baseada 
em evidencia classe III, estudos com coletas retrospectivas, 
series clinicas, bases de dados, relatos de casos e opiniao de 
especialistas. 

Indicagoes para monitoragao da 
pressao intracraniana 

Ha dois motivos para monitoragao da PIC no TCE grave: fortes 
evidences afirmam que a associagao de HIC com maus resulta- 
dos neurologicos e monitoragao da PIC associada ao tratamento 
agressivo da HIC estao associados aos melhores resultados rela- 
tados no TCE pediatrico. 35 Salim et al. nao evidenciaram dife- 
renga na mortalidade ao comparar grupo pediatrico monitorado 
a outro nao monitorado apos TCE. No entanto, o grupo monito- 
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rado era composto de pacientes mais graves, o que torna ques¬ 
tioned a conclusao dos autores de que o tratamento conduzi- 
do com a monitoragao nao influenciou o resultado final. 36 

Segundo as Diretrizes Pediatricas de 2003, a monitoragao 
e uma opgao para criangas com pontuagao menor ou igual a 
8 na ECG, independentemente do achado tomografico. A 
presenga de suturas e fontanelas abertas nao impede o de- 
senvolvimento de HIC ou dispensa o uso da monitoragao. 35 

Coorte realizado com 132 pacientes pediatricos com TCE 
grave na UTI Pediatrica do Hospital Joao XXIII (HJXXXIII) 
de Belo Horizonte, MG, entre 1998 e 2003, evidenciou que 
mais de 70% apresentaram HIC que necessitava de algum 
tratamento, e mais de 40%, hipertensao refrataria, sendo 
necessario coma barbiturico ou craniectomia descompres- 
siva. Alem disso, apos analise multivariada, constatou-se 
que a presenga de posturas anormais a admissao foi fator 
de risco independente para ocorrencia de HIC refrataria. 26 

A monitoragao, em geral, nao esta indicada para pacientes 
com TCE leve ou moderado, mas pode ser considerada na- 
queles com efeito de massa ou em que o exame neurologico 
seriado sera prejudicado por analgesia, sedagao ou anestesia, 
como na associagao do TCE a traumatismo toracico grave. 35 

Tipo de monitoragao preferencial para a P/C 
Recomenda-se cateter intraventricular ou com transdutor na 
ponta (opgao). 37 A ventriculostomia tern a vantagem de permitir 
mensuragao e tratamento da PIC por meio de drenagem de LCR. 
No entanto, seu uso esta associado a maior incidencia de infec- 
goes, principalmente quando ha sangue nos ventriculos. 2637 

Os cateteres com sensor na ponta ou fibras oticas podem 
ser instalados nos ventriculos e tern mecanismo para moni¬ 
toragao e drenagem simultanea, o que e uma vantagem so- 
bre o cateter intraventricular em coluna de liquido. Sua 
desvantagem e o prego, dezenas de vezes mais alto. 

Os sistemas epidurais ou cateteres/parafusos subdurais 
ou subaracnoideos acoplados a coluna liquida sao menos 
confiaveis que os anteriores, mas podem ser uma opgao 
para locais com menos recursos. 26 ’ 37 ’ 38 

Limites para o tratamento da hipertensao 
intracraniana e da pressao de perfusao 
encefalica 

0 tratamento da PIC deve ser iniciado com valores a partir de 
20 mmHg, mas essa recomendagao tern baixo nivel de eviden- 
cia (grau III). Assim, recomenda-se que a interpretagao dos 
valores da PIC e a indicagao de intervengao sejam feitas em 
conjunto com o exame clinico, com outras variaveis, como 
oxigenagao, PaC0 2 , pressao arterial sistemica e pressao de 
perfusao encefalica, e com a evolugao tomografica. 39 

Vale lembrar que o encefalo tern mecanismos de autorre- 
gulagao que visam a preservagao da oferta adequada de oxi- 
genio e glicose. Isto e, diante de hipoxemia, hipercapnia e 
hipotensao arterial, as artenolas cerebrais dilatam-se para 
aumentar ou pelo menos manter o fluxo sangumeo encefali- 
co. No entanto, no TCE grave com aumento do conteudo por 
inchago e redugao da complacencia intracraniana, a vasodi- 


latagao reflexa pode elevar a PIC por aumento do conteudo 
sangumeo intracraniano e prejudicar ainda mais o fluxo 
sangumeo encefalico. Por esse motivo, a primeira medida 
para o tratamento da PIC deve ser a corregao da oxigenagao, 
da ventilagao e da pressao arterial, possiveis causadoras de 
HIC (Figura 2). 

A pressao de perfusao encefalica - calculada com base na 
pressao arterial media menos a PIC - deve ser mantida acima 
de 40 mmHg em criangas com TCE (nivel II de evidencia). 
Valores entre 45 e 65 mmHg representam uma boa referenda 
em um crescente relacionado a idade. Mesmo adultos nao 
devem ter a pressao de perfusao mantida acima de 70 mmHg 
a custa de volume ou vasopressores em excesso. Essa medida 
nao se mostrou benefica e levou a maior ocorrencia de sin- 
drome do desconforto respiratorio agudo nesse grupo. 39 ’ 40 

Uso de sedativos, analgesicos e bloqueadores 
neuromusculares para controle da PIC 
A recomendagao e de que a escolha das medicagoes fique a car¬ 
go do medico-assistente, uma vez que nao ha estudos que de- 
monstrem melhores resultados finais com nenhum deles. 41 No 
entanto, deve-se ter em mente que os efeitos das medicagoes 
na PIC podem ser variaveis ou imprevisiveis. A associagao de 
fentanil e midazolam, por exemplo, pode reduzir a PIC por cau- 
sar analgesia, sedagao, relaxamento e facilitar a adaptagao a 
ventilagao mecanica. Por outro lado, pode causar aumento da 
PIC por depressao respiratoria em pacientes nao adequada- 
mente ventilados ou por hipotensao arterial sistemica com va- 
sodilatagao reflexa. Assim, o uso das medicagoes deve ser se- 
guido de observagao cuidadosa e conduta individualizada. 

0 propofol esta contraindicado para uso prolongado em 
Pediatria. Sua seguranga nao foi demonstrada e ha relatos 
de acidose metabolica fatal associada a ele. 4 

Bloqueadores neuromusculares devem ser reservados 
para episodios de HIC que nao responderam as medidas 
anteriores para transporte ou adaptagao temporaria a ven¬ 
tilagao mecanica. A preferencia e para pancuronio ou vecu- 
ronio, mas seu uso prolongado em adultos com TCE esta 
associado a maior incidencia de pneumonias, sepse e au¬ 
mento do tempo de permanencia na terapia intensiva. 42 

Drenagem de LCR para controle da PIC 
A drenagem de LCR ventricular e uma opgao terapeutica para 
criangas com HIC e ventriculostomia. 43 

A associagao de drenagem lombar a drenagem ventricu¬ 
lar pode ser considerada terapeutica de segunda linha so- 
mente em casos de hipertensao refrataria com ventriculos¬ 
tomia funcionante, cisternas basais abertas e nenhuma 
evidencia de lesao significativa com efeito de massa ou de 
desvio na tomografia. Do contrario, a drenagem pode levar 
o paciente a morte por herniagao. 43 

Uso de terapia hiperosmolar para controle da PIC 
A solugao salina a 3% (SS3%) e efetiva no controle da HIC pos- 
-TCE (nivel III de evidencia). A dose recomendada e entre 0,1 e 1 
mL/kg/h, que deve ser iniciada e ajustada em escala crescente 
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ECG < 8 


Monitorar PIC 



Tratamento cirurgico 
se indicado 


Manter PPE adequada a idade. 
Manter PaC0 2 & 35 mmHg 


PIC > 20 mmHg 


Sempre considerar 
a realizagao de nova 
tomografia 


Verificar oximetria, PaC0 2 , PAM. Analgesia e sedagao 
Posicionamento: cabega na linha media, cabeceira a 30° 

I 


PIC > 20 mmHg 


Drenagem de LCR, 
se ventriculostomia 


I 

PIC > 20 mmHg 

T 


A retirada do tratamento instituido deve 
ser gradual e apos o controle da PIC 


Manitol (20%) em bolo de 0,25 a 1 g/kg 
Pode ser repetido se osmolaridade serica < 320 

I 


<- 


Bloqueador neuromuscular 


I 

PIC > 20 mmHg 

1 




Solugao salina (NaCI 3%, 0,1 a 1 m/kg/h) 
Manter se osmolaridade serica < 360 




Se PIC ainda elevada, considerar hiperventilagao 
leve: PaC0 2 , 30 a 35 mmHg 

l 


PIC > 25 mmHg 

I 


Hipertensao intracraniana refrataria = terapias de segunda linha: craniectomia descompressiva, coma barbiturico, 
hipotermia moderada (32° a 34°C), hiperventilagao agressiva (PaC0 2 < 30), drenagem lombar de LCR 


Figura 2 Fluxograma de tratamento de hipertensao intracraniana. 

ECG: eletroencefalograma; PIC: pressao intracraniana; LCR: h'quido cefalorraquidiano. 
Fonte: adaptada de Adelson et al. 60 


(ou decrescente). Niveis de sodio ate 160 mEq/L e de osmolari¬ 
dade de ate 360 mmOsm/L sao bem tolerados porque a SS3% 
favorece a manutengao da volemia, mas recomenda-se a me- 
nor dose capaz de manter a PIC abaixo de 20 mmHg. 44 

0 manitol tambem e eficaz para controle da PIC, mas 
com menos evidencias disponiveis, apesar do seu amplo 
uso. Deve ser aplicado em bolo na dose de 0,25 a 1 g/kg, 
com atengao especial para manutengao da volemia. Reco- 
menda-se, ainda, a instalagao de sonda vesical de demora 
para evitar ruptura de bexiga. 44 

0 manitol reduz a PIC por dois mecanismos distintos. 
Age rapidamente por reduzir a viscosidade sanguinea, o 
que leva a vasoconstrigao reflexa com redugao do conteudo 


de sangue intracraniano e da PIC. Esse efeito depende da 
preservagao dos mecanismos de autorregulagao cerebral e 
dura cerca de 75 minutos. 44 Caso os mecanismos de autor¬ 
regulagao estejam comprometidos, o manitol pode nao 
causar a vasoconstrigao reflexa e aumentar a PIC. Isso tam¬ 
bem explica porque ele age melhor em pacientes com le- 
soes focais, isto e, naqueles que tern mais parenquima e 
mecanismo de autorregulagao preservados. 

0 manitol tambem reduz a PIC pelo efeito osmotico que 
promove gradual deslocamento de agua do parenquima en- 
cefalico para a circulagao sanguinea, o que se inicia em 15 a 
30 minutos apos sua aplicagao, dura aproximadamente 6 ho- 
ras e requer barreira hematoencefalica intacta. Do contrario, 
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o manitol pode deixar o vaso sangumeo e promover movi- 
mento de agua em sentido contrario, agravando o edema. 44 

0 uso do manitol tambem deve ser seguido de avaliagao 
da resposta e de conduta individualizada. A osmolalidade 
deve ser mantida em 320 mOsm/L, no maximo. 0 uso de 
solugoes hiperosmolares pode levar a hemorragias intra- 
cranianas e insuficiencia renal aguda por hipertonicidade 
exagerada, alem de edema cerebral quando de sua redugao 
excessivamente rapida. 

Na pratica, o manitol tern sido reservado para o atendi- 
mento inicial ou para aumentos isolados da PIC. Diante de 
episodios repetidos ou HIC sustentada, a SS3% tern sido 
preferida, combons resultados. 

Uso de hiperventilagao no controle da PIC 
Hiperventilagao profilatica leve (PaC0 2 abaixo de 35 mmHg) 
nao deve ser feita. Estudo prospectivo aleatorizado em adultos 
demonstrou que a hiperventilagao profilatica e prolongada pio- 
ra o resultado final. 45 A manutengao de PaC0 2 entre 35 e 30 
mmHg deve ser considerada para casos de hipertensao intracra- 
niana nao responsiva a analgesia, sedagao, bloqueio neuromus¬ 
cular, drenagem de LCR ventricular e terapia hiperosmolar (ni- 
vellll). 46 

Hiperventilagao agressiva, com PaC0 2 abaixo de 30 mmHg, 
pode ser considerada terapia de segunda linha em casos de 
HIC refrataria, especialmente se houver evidencia de hipe- 
remia encefalica. A monitoragao da saturagao de oxigenio 
jugular, do fluxo sangumeo ou da oxigenagao tecidual ence¬ 
falica deve ser considerada para auxflio na identificagao de 
potencial isquemia. A hiperventilagao deve ser mantida 
pelo menor tempo possivel. 46 

Uso de barbituricos 

Altas doses de barbituricos podem ser consideradas em pa- 
cientes com lesoes intracranianas viaveis, HIC refrataria e he- 
modinamicamente estaveis. 0 uso da medicagao requer moni¬ 
toragao hemodinamica e suporte cardiovascular adequados 
(nivel III de evidencia). 47 

Os barbituricos podem reduzir a PIC por dois mecanis- 
mos: supressao do metabolismo e alteragao do tonus vas¬ 
cular. Podem reduzir o consumo basal de oxigenio do ence- 
falo em ate 50% e, quando o fluxo e o conteudo sangumeo 
mantem seu acoplamento ao metabolismo, causam vaso- 
constrigao com queda de ambos e da PIC. 47 

Os barbituricos tambem podem conferir efeito neuropro- 
tetor independentemente de sua agao na PIC, como por ini- 
bigao da peroxidagao lipidica mediada por radicals livres e 
estabilizagao de membranas. 47 Apesar dos efeitos descritos 
de redugao da PIC e neuroprotegao, os efeitos adversos dos 
barbituricos de depressao cardiovascular e imunologica res- 
tringem seu uso. Alem disso, eles tern sido associados a ocor- 
rencia de isquemia encefalica e a piora de resultados. 26 ’ 47 

Controle da temperatura 

A hipertermia, considerada quando a temperatura interna apos 
o trauma ultrapassa 38,5°C, deve ser evitada em criangas com 


TCE grave (nivel III de evidencia). 48 Vale lembrar que a medida 
axilar, ainda muito utilizada, pode subestima-la em 0,8 a 1°C. 

A hipertermia acentua a resposta fisiopatologica que se 
segue ao trauma agravando o dano encefalico. Em contra- 
partida, a hipotermia atenua a lesao secundaria por redu¬ 
gao do metabolismo, da inflamagao, da peroxidagao lipidi¬ 
ca, da excitoxicidade, da ocorrencia de convulsoes e da 
morte neuronal. 48 

As Diretrizes Pediatricas de 2003 consideram que hipo¬ 
termia (temperatura entre 32 e 35°C) pode ser considerada 
em casos de HIC refrataria, especialmente quando ha evi¬ 
dencia de isquemia (nivel III de evidencia). 48 Estudos con- 
trolados, multicentricos em adultos pos-parada cardiaca 
reforgam essa recomendagao, visto que evidenciaram me- 
lhora nos resultados neurologicos dos pacientes submeti- 
dos a resfriamento quando comparados a controles manti- 
dos normotermicos. 49 ’ 50 

Hutchison et al., no entanto, em estudo pediatrico, contro- 
lado e multicentrico de 2008, concluiram que, em criangas 
com TCE grave, a hipotermia (temperatura 33,1±1,2°C) inicia- 
da ate 8 horas apos o trauma e mantida por 24 horas nao me- 
lhora o resultado final e pode aumentar a mortalidade. 51 

Os autores observaram que o grupo submetido a hipoter¬ 
mia apresentou mais episodios de hipotensao e necessidade 
de drogas vasoativas, especialmente durante o processo de 
reaquecimento. Outros efeitos adversos, como arritmias e 
disturbios de coagulagao, nao foram observados. 51 

Craniectomia descompressiva 
A craniectomia descompressiva deve ser considerada para o 
tratamento de pacientes pediatricos com inchago difuso e HIC 
refrataria ao tratamento clinico. Tambem deve ser considera¬ 
da para lactentes e criangas pequenas vitimas de maus-tratos 
nessa situagao (nivel III). 52 

Os resultados mais favoraveis da craniectomia descom¬ 
pressiva possivelmente ocorrem em pacientes que evoluem 
com piora nas primeiras 48 horas do trauma. A cirurgia deve 
ser considerada em HIC refrataria, mas considerando as se- 
guintes situagoes: 52 

• inchago difuso; 

• primeiras 48 horas do trauma; 

• ausencia de episodios de HIC sustentadamente acima de 40 
mmHg antes da cirurgia; 

• pontuagao acima de 3 na ECG em algum momento apos o 
trauma; 

• piora neurologica; 

• sinais de herniagao encefalica em evolugao. 

Eventualmente, o neurocirurgiao pode indicar a craniectomia 
na chegada, principalmente em pacientes graves com hema¬ 
toma subdural e inchago hemisferico. 

A retirada de parte dos ossos do cranio com alargamento 
da dura-mater leva a uma redugao na PIC de ate 85%. 0 
fragmento osseo pode ser armazenado na gordura da pare- 
de abdominal para posterior reimplante ou ser conservado 
externamente para ser usado como molde para cranioplas- 
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tia com protese de acrilico. Ainda nao ha consenso quanto 
a melhor tecnica para a craniectomia e nem para a recoloca- 
gao do fragmento osseo, mas Taylor, em estudo controlado 
e aleatorizado, evidenciou que pacientes submetidos a cra¬ 
niectomia apresentaram melhor resultado que aqueles 
submetidos somente ao tratamento clinico padrao. 53 

Estudo piloto brasileiro tambem demonstrou melhor so- 
brevida de pacientes pediatricos submetidos a craniectomia 
quando comparados aqueles que receberam barbituricos. 54 

Uso de corticosteroides 

0 uso de corticosteroides reduz a produgao endogena de corti¬ 
sol e pode estar associado a urn aumento de complicagoes infec- 
ciosas em criangas (nivel II de evidencia). 55 Essas medicagoes 
nao estao indicadas para melhora de resultados ou controle da 
HIC em pacientes pediatricos com TCE grave (nivel III). 55 

Roberts et al. realizaram estudo controlado, multicentri- 
co, comparando adultos com TCE e pontuagao abaixo de 14 
que receberam metilprednisolona ou placebo. 0 grupo que 
recebeu corticosteroides apresentou maior mortalidade 
avaliada 14 dias apos o trauma - 21,1% contra 17,9% no gru¬ 
po controle; RR: 1,18, intervalo de conhanga 95%: 1,09 a 
1,27, p = 0,0001. 0 trabalho foi interrompido com esse 
resultado porque o monitoramento do Comite de Etica 
demonstrou que o grupo tratamento apresentava efeitos 
deleterios graves pelo uso da medicagao. 56 

0 uso de corticosteroides esta contraindicado em adul¬ 
tos com TCE moderado ou grave, com elevado grau de evi¬ 
dencia (nivel I). 40 Criangas tambem nao devem recebe-los. 

Anticonvulsivantes profilaticos 
Convulsoes pos-traumaticas sao relativamente comuns em 
criangas. Ocorrem em 3 a 6% dos TCE leves e, em geral, nao 
necessitam de tratamento. No entanto, a maioria das criangas 
com convulsoes recebe atendimento hospitalar. As convul¬ 
soes sao definidas como: 

• de impacto: no momento do evento; 

• imediatas: nas primeiras 24 horas; 

• precoces: entre 24 horas e 7 dias apos o evento; 

• tardias: apos 7 dias. 2 ’ 19 

As Diretrizes Pediatricas consideram o uso de anticonvulsi¬ 
vantes profilaticos uma opgao terapeutica nos primeiros 7 dias 
apos o trauma (nivel III). 57 No entanto, estudo controlado 
comparou fenitoina com placebo na prevengao de convulsoes 
precoces em pacientes pediatricos com TCE e pontuagao de 9 
ou 10 na ECG. Os autores nao encontraram diferenga significa- 
tiva na ocorrencia de convulsoes entre os dois grupos. 4 

Os autores das Diretrizes nao recomendam o uso de an¬ 
ticonvulsivantes profilaticos apos o 7° dia de trauma, com 
nivel de evidencia mais elevado, grau II. 57 

A manutengao dos anticonvulsivantes para criangas que 
apresentaram convulsao nos primeiros dias do trauma e ain¬ 
da mais controversa. Na ausencia de estudos, alguns centros 
adotam a seguinte conduta: nenhum tratamento e mantido 
se ha uma convulsao isolada, particularmente se ela ocorre 


nas primeiras 24 horas do trauma. Quando ocorrem convul¬ 
soes repetidas ou sustentadas, porem, a fenitoina e mantida 
por 6 meses. Apos esse periodo, e suspensa e reiniciada se 
houver convulsao clinica ou documentada por eletroencefa- 
lograma. A retirada e tentada novamente apos 1 ano. 4 

Suporte nutricional, hidratagao e prevengao de 
ulceras gastroduodenais de estresse 
0 estado nutricional de pacientes pediatricos com TCE grave 
pode influenciar muito o processo de recuperagao. No entanto, 
apesar do conhecimento de que a desnutrigao pode levar a de- 
pressao imunologica, retardo na cicatrizagao de feridas, prolonga- 
mento do tempo de ventilagao mecanica, entre outras complica¬ 
goes, nao ha estudos consistentes que avaliem o impacto da 
nutrigao na morbidade e na mortalidade de criangas com TCE. 

Os autores das Diretrizes Pediatricas recomendam que a 
dieta enteral para essas criangas seja iniciada dentro de 72 
horas apos o trauma e que o objetivo calorico seja atingido 
ate o 7° dia, devendo ser de 130 a 160% do aporte basal para 
a idade (nivel III de evidencia). 58 No entanto, pacientes 
sem contraindicagoes sistemicas (principalmente abdomi- 
nais) podem receber dieta enteral a partir de 12 horas do 
trauma. A hidratagao venosa mantida ate que se atinja 
aporte calorico e hidrico desejado nao deve ser feita com 
solugoes hipotonicas, como no tradicional esquema glicofi- 
siologico (4:1) de hidratagao pediatrica. Essa conduta favo- 
rece a hiponatremia e agrava o edema e a hipertensao intra- 
craniana. A opgao e por solugao salina a 0,9% pura e 
controle rigoroso da glicemia. Quando esta se aproxima do 
normal, acrescenta-se solugao glicosada a 50% para manu¬ 
tengao de valores glicemicos seguros. Hipoglicemia e hiper- 
glicemia devem ser evitadas e insulina so deve ser conside- 
rada para valores acima de 180 mg/dL. 

0 uso de ranitidina para protegao gastrica tern sido ini- 
ciado rotineiramente apos o trauma. No entanto, sua ma¬ 
nutengao por tempo prolongado esta associada ao aumen¬ 
to da colonizagao gastrica por germes hospitalares e da 
ocorrencia de pneumonia associada a ventilagao mecanica. 

Estudo prospectivo na UTI pediatrica do HJXXIII ava- 
liou a seguranga da suspensao da ranitidina quando da to- 
lerancia a dieta gastrica de, pelo menos, 50% do objetivo 
calorico programado. Nao houve sangramento nos pacien¬ 
tes acompanhados, exceto em um, que apresentou hemor- 
ragia digestiva mesmo em uso de ranitidina. Ele tinha dis¬ 
turbs de coagulagao, insuficiencia renal aguda, uso de 
corticosteroides e sindrome do desconforto respiratorio 
agudo, conhecidos fatores de risco para o evento. 

Os autores conclmram que a suspensao da ranitidina foi 
segura quando da tolerancia a dieta gastrica, exceto na pre- 
senga de outros fatores de risco para hemorragia digestiva. 59 

Evolugao, prognostico e resultado final 

Macedo acompanhou a evolugao de 932 pacientes pediatricos 
brasileiros com TCE leve e observou que 3% apresentaram le- 
soes intracranianas, e 0,4%, necessidade de cirurgia. Nenhum 
apresentou deficit residual importante. 61 
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Carvalho estudou fatores relacionados a mortalidade de 
criangas e adolescentes com traumatismo cranioencefalico 
internados na UTI Pediatrica HJXXIII, no periodo de 1998 
a 2003. Apos analise multivariada de 315 pacientes, o autor 
correlacionou o maior risco de obito: idade inferior a 1 ano, 
presenga de edema cerebral difuso na TC, ocorrencia de 
instabilidade hemodinamica na UTI, HIC refrataria, sin- 
drome do desconforto respiratorio agudo e disturbios do 
sodio. Ou seja, exceto a idade, fatores relacionados a ocor¬ 
rencia de dano secundario ao encefalo. 62 

Disturbios de coagulagao tambem sao causa de dano se¬ 
cundario e ocorrem com frequencia apos TCE grave. Po- 
dem levar a sangramentos intracranianos catastroficos e, 
por isso, recomenda-se que sejam pesquisados e corrigidos 
antes da realizagao de procedimentos. 63 A maneira de lidar 
com pacientes admitidos com pontuagao 3 na ECG e varia- 
vel. Sabe-se que aqueles que se mantem assim e com pupi- 
las fixas e dilatadas apos a reanimagao nao sobrevivem, 
desde que isso nao seja secundario a drogas. Alguns servi- 
gos optam por admitir na UTI todos aqueles que dao entra- 
da na sala de emergencia, acreditando que o ambiente da 
terapia intensiva e mais adequado e a equipe mais habitua- 
da a lidar com questoes relacionadas a morte 4 - nem sem- 
pre isso e verdadeiro. Em contrapartida, qualquer crianga 
que tenha pelo menos uma pupila reativa a luz, indepen- 
dentemente da pontuagao na ECG, deve ser tratada com to- 
dos os recursos dispomveis. E impossivel e inadequado uti- 
lizar sinais clmicos e caracteristicas do momento do trauma 
para predizer sobrevida. Caso a crianga tenha realmente so- 
frido uma lesao fatal, isso ficara claro com a evolugao e sera 
constatado com criterios adequados. Alem disso, o acom- 
panhamento do quadro pelos familiares permite melhor 
compreensao e aceitagao do evento. 

Criangas maiores de 4 anos de idade tern melhor resulta- 
do final que adultos com lesoes semelhantes, mas o prog¬ 
nostic e pior em menores dessa idade. As maiores series 
de casos tern demonstrado mortalidade acima de 45% para 
o TCE grave em adultos e 25% para criangas em geral. Al¬ 
guns autores consideram que o estado neurologic a ad- 
missao e a evolugao da PIC sao os fatores preditivos mais 
confiaveis do resultado funcional em criangas. 4 

A sobrevida de criangas vitimas de TCE por maus-tratos 
e semelhante a daquelas vitimas de lesoes nao intencionais. 
No entanto, a morbidade e muito maior, com resultados 
ruins descritos em 59 a 100% dos pacientes. 4 

Conclusdes 

0 trauma de cranio e urn evento complexo. 0 sucesso de seu 
tratamento depende de atitudes rapidas e ordenadas por parte 
do medico da emergencia, qualquer que seja sua especialida- 
de. Inclui reanimagao agressiva, tomografia e encaminhamen- 
to imediato dos casos graves para centro de referenda. 

Nos casos leves, a prioridade e detectar ou descartar le¬ 
soes intracranianas de tratamento cirurgico e o diagnostic 
e o tratamento da sindrome pos-concussional. Criangas 
menores de 2 anos de idade devem ser abordadas de forma 


diferente das maiores por apresentarem maior risco de le¬ 
sao intracraniana apos TCE leve. 

As medidas que podem ter maior impacto no resultado 
final do paciente com TCE sao a prevengao e a corregao de 
causas de dano secundario. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer os mecanismos de TCE conforme a faixa 
etaria. 

• Classificar a gravidade do TCE e tomar a conduta 
adequada de acordo com o grau. 

• Utilizar as condutas que tenham grau de evidencia 
estabelecido. 

• Prognosticar o paciente em relapao a sequelas e obito. 
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ACIDENTE VASCULAR 
ENCEFALICO EM CRIANCAS 

Eduardo Mekitarian Filho 
Werther Brunow de Carvalho 


Introdugao 

Os acidentes vasculares encefalicos (AVE) em criangas sao 
condigoes raras, porem reconhecidas com frequencia cada vez 
maior em razao da importancia de suas complicagoes e varie- 
dade de diagnostics diferenciais. 0 diagnostico requer alto 
indice de suspeigao clinica, uma vez que os sinais e sintomas 
manifestados pela crianga, em urn primeiro momenta, podem 
carecer de especihcidade, de maneira a mimetizar outras apre- 
sentagoes clinicas de doengas neurologicas ou alem do siste- 
ma nervoso central (SNC). Estndos demonstram que o tempo 
entre o inicio das manifestagoes clinicas e o diagnostico pode 
variar entre 24 e 72 horas; recente estudo retrospectivo de- 
monstrou menor tempo diagnostico em criangas com AVE he- 
morragico, provavelmente por causa da maior gravidade dos 
sintomas. Os fatores de risco, manifestagoes clinicas e desfe- 
chos sao diferentes da populagao adulta. 

A detecgao precoce do AVE e fundamental para os profis- 
sionais de saude, e tern potencial translacional para a aplica- 
gao de intervengoes tromboliticas, neuroprotetoras e anti- 
tromboticas, bem como de reabilitagao, melhorando a 
qualidade de vida dos pacientes e seus familiares. 

0 proposito deste capitulo e avaliar os principals mecanis- 
mos fisiopatologicos que levam a crianga a apresentar urn AVE 
e revisar as mais recentes recomendagoes acerca do manejo 
dos quadros agudos. 

Definigoes 

Urn AVE e caracterizado por manifestagoes clinicas e neurolo¬ 
gicas consistentes com essa doenga juntamente de evidences 
radiologicas de isquemia ou infarto em determinado territorio 
arterial (AVE isquemico) ou de hemorragia (AVE hemorragi- 
co). Sintomas de AVE que duram menos de 24 horas sao cha- 
mados de ataques isquemicos transitorios. Os AVE ainda sao 
divididos em neonatais, que compreendem agravos pre-na- 
tais, perinatais (entre 28 semanas de gestagao e 7 dias de vida) 
ou pos-natais, ate 1 mes de vida; apos essa faixa etaria, ha os 
AVE nao neonatais ou da infancia. A diferenciagao entre agra¬ 


vos pre-natais e perinatais clinicamente pode ser dificil, o que 
leva alguns autores a considera-los em uma mesma categoria. 

Aspectos epidemiologicos 

A incidencia de AVE em criangas e de aproximadamente 2 a 8 
para 100 mil criangas ate 14 anos de idade por ano, com distri- 
buigao igualmente proporcional entre eventos hemorragicos e 
isquemicos. Excetuando-se o primeiro ano de vida, essa inci¬ 
dencia pode cair pela metade. Dados americanos mostram o 
acometimento de 3.000 criangas por ano. Considerando-se os 
eventos perinatais e neonatais, a incidencia aproximada e de 
10 a 18 eventos para cada 100 mil nascidos vivos, com relatos 
recentes mostrando ate 63/100 mil. Em razao das manifesta¬ 
goes clinicas distintas, das diversas causas possiveis e do bai- 
xo indice de suspeigao habitual para AVE em pediatria, esses 
dados podem subestimar a real incidencia de AVE nessa faixa 
etaria. A recorrencia do AVE em criangas pode chegar a 20% e, 
na presenga de multiplos fatores de risco, pode atingir 42%. 

Nos ultimos anos, observou-se aumento na incidencia dos 
AVE provavelmente por causa do aumento na acuracia diag- 
nostica por meio de metodos de imagem. Alem disso, o au¬ 
mento da sobrevida de criangas com doengas cronicas, como 
neoplasias, meningites, anemias e cardiopatias congenitas, 
tambem contribui para esse fata. 

Urn levantamento demograhco americano realizado entre 
1979 e 1998 mostrou queda importante na mortalidade por 
AVE em criangas, da ordem de 58%, tanto em eventos hemor¬ 
ragicos quanto isquemicos. Esse estudo tambem demonstrou 
maior risco de mortalidade em criangas de raga negra (inclusi¬ 
ve quando excluidas aquelas com anemia falciforme), com ris¬ 
co relativo de aproximadamente 1,75 e nivel de signihcancia p 
< 0,001 e em criangas do sexo masculino (risco relativo de 1,21 
com p < 0,001, excetuando-se eventos isquemicos). 

Os AVE neonatais custam menos do que os da infancia. 
AVE associados com doenga cardiaca congenita ou vasculo- 
patias sao mais custosos; custos mais elevados estao correla- 
cionados a piores desfechos e qualidade de vida. A etiologia 
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do AVE influence diretamente no custo do manejo do pa- 
ciente com AVE. 

Etiologia e fatores de risco 

Os fatores de risco para a ocorrencia de AVE em pediatria sao 
multilplos e diferentes daqueles listados em adultos (p.ex., hi- 
pertensao, aterosclerose, tabagismo, obesidade). Entretanto, a 
maioria dos casos isquemicos tern como denominador comum 
a presenga de doengas de base, como anemia falciforme e car- 
diopatias congenitas ou adquiridas; entre os acidentes hemor¬ 
ragicos, as malformagoes vasculares e os traumas respondem 
pela maior parte dos casos. Podem-se citar, desse modo, os fa¬ 
tores de risco mais importantes para o AVE em pediatria: 

• doenga cardiaca: congenita (estenose aortica, defeitos de sep- 
to atrial ou ventricular, coarctagao de aorta, persistence do 
canal arterial) ou adquirida (arritmias, endocardites, miocar- 
dites, doenga reumatica, mixoma atrial); 

• doengas hematologicas: anemia falciforme, leucemias ou lin- 
fomas, policitemia, trombocitose; 

• coagulopatias: deficiencias de proteina S ou C, vitamina K, 
antitrombina III, fatores V de Leiden, VII ou XIII; anticoagu- 
lante lupico, contraceptivos orais, gestagao; 

• vasculites: pos-infecciosas (meningite, varicela, HIV, Myco¬ 
plasma ), imunomediadas (purpura de Henoch-Schonlein, lu¬ 
pus eritematoso sistemico); pos-radiagao ou quimioterapia; 
reagoes adversas a medicamentos; 

• anomalias vasculares: aneurismas, malformagoes arteriove- 
nosas, doenga de moyamoya, dissecgao arterial; 

• infartos venosos: trombose de seios venosos cerebrais, cho- 
que; 

• doengas metabolicas: encefalomiopatia mitocondrial, acido- 
se latica e episodios stroke-like (sindrome MELAS); homocis- 
tinuria e mutagao no gene metileno-tetraidrofolato redutase 
( MTHFR ); doengas mitocondriais; anomalias lipidicas; 

• vasoespasmo: migranea, uso de drogas (cocaina, cola); 

• traumas e outras causas: hematomas subdural e epidural, he- 
morragia subaracnoidea, dissecgao espontanea ou traumati¬ 
ca, desidratagao, tumor cerebral. 

Ganesan et al. publicaram em 2006 estudo demonstrando os 
principals fatores de risco para recorrencia de eventos isque¬ 
micos em criangas. Encontraram, na populagao de 212 crian- 
gas estudadas, 37% de recorrencia clinica entre 1 e 11,5 anos 
apos o primeiro evento. Em todas as criangas, a doenga de mo¬ 
yamoya e o baixo peso ao nascer foram variaveis independen- 
tes de risco para recorrencia. Estados pro-tromboticos tam¬ 
bem foram variaveis de risco inclusive em criangas sem o 
padrao angiografico da doenga de moyamoya. Associados 
tambem com recorrencia radiologica foram descritos ataque 
isquemico transitorio previo, infarto cerebral bilateral, doen¬ 
gas de base (principalmente imunodeficiencia) e leucocitose. 

Acidente vascular encefalico no periodo 
perinatal 

Compreende o periodo entre 28 semanas de gestagao e 28 dias 
de vida. Nessa faixa etaria, as manifestagoes clinicas prescin- 


dem ainda mais de especificidade, sendo as mais comuns con- 
vulsoes, episodios de apneia e rebaixamento do nivel de cons¬ 
cience, as quais podem estar presentes em diversas condigoes 
graves nos recem-nascidos. Os eventos ocorridos nessa faixa 
etaria correspondem a 25% dos acidentes isquemicos e a 43% 
dos casos de trombose de seio venoso em pediatria. Fatores de 
risco independentes listados para AVE nesse periodo incluem 
a presenga de lipoproteina A, mutagao do fator V de Leiden, 
homocisteinemia, deficiencia de proteina C, pre-eclampsia, 
restrigao de crescimento intrauterino, ruptura prematura de 
membranas e corioamnionite. A gestagao por si so aumenta 
os riscos de eventos tromboticos, principalmente pelas baixas 
concentragoes encontradas de proteina S e proteina C ativada. 

Malformagoes arteriovenosas cerebrais tambem podem 
causar eventos hemorragicos ainda no periodo intrautero e so- 
mente se manifestarem apos com achados como aumento do 
perimetro cefalico ou hidrocefalia em urn recem-nascido clini¬ 
ca e neurologicamente normal. 

Os AVE respondem por aproximadamente 10% das crises 
convulsivas no periodo neonatal, manifestando-se preferen- 
cialmente como crises motoras focais envolvendo uma extre- 
midade. Sao eventos que tern relagao estreita com sequelas 
cognitivas e/ou motoras durante a infancia, sendo algum grau 
de alteragao nessas esferas observado em 28 a 58% dos casos 
de AVE. Analise retrospectiva de Golomb et al. avaliou segui- 
mento de criangas com diagnostico previo de AVE perinatal e 
mostrou o preocupante dado de que, aos 6 meses de idade, 
aproximadamente 60% tinham o diagnostico de epilepsia, 
com 1/3 delas, entretanto, com resolugao das crises e sem ne- 
cessidade do uso de anticonvulsivantes. 

Acidente vascular encefalico e doenga cardiaca 
Estudos mostram que algum tipo de anomalia anatomica car¬ 
diaca pode ser encontrado em proporgao 2 a 3 vezes maior do 
que na populagao geral. Considerando doengas cardiacas em 
geral, elas podem ser responsaveis por ate 1/3 dos eventos is¬ 
quemicos em criangas. Entre as cardiopatias congenitas, as 
cianogenicas com shunt direita-esquerda tern maior chance de 
complicagoes como hipoxia, policitemia ou cianose e podem 
cursar com eventos isquemicos cerebrais em ate 4% dos casos. 
A maioria das criangas com AVE e doenga cardiaca nao esta in- 
ternada no momento do AVE, e aproximadamente metade 
dos casos que foram submetidos a cirurgia cardiaca teve AVE 
mais de 5 anos apos o procedimento cirurgico mais recente; 
em estudo caso-controle realizado por Fox et al., cerca de 7% 
dos AVE isquemicos e 2% dos AVE hemorragicos foram atri- 
buidos a doenga cardiaca congenita. 

No periodo pre-operatorio, criangas com doengas congeni¬ 
tas graves com ou sem instabilidade hemodinamica sao de 
grande risco para comprometimento de pressao arterial e hi- 
poperfusao cerebral, ocasionada pela redugao na pressao de 
perfusao cerebral por baixo debito cardiaco, arritmias ou per¬ 
sistence do canal arterial. 

Entretanto, o risco maior encontra-se no periodo periope- 
ratorio das cirurgias cardiacas corretivas, principalmente com 
o uso de sistemas de circulagao extracorporea (CEC). Algum 


ACIDENTE VASCULAR ENCEFALICO EM CRIANCAS • 1985 


grau de disfungao neurologica pode ser encontrado em 25 a 
45% das criangas apos CEC em razao de tres principals fatores: 
sindrome da resposta inflamatoria sistemica, micro e ma- 
croembolos e fluxo sanguineo cerebral inadequado para a de- 
manda metabolica do orgao, como em periodos de hipotensao 
ou parada cardiorrespiratoria. Considerando-se o diagnostic 
estabelecido de AVE, essa incidencia pode variar de acordo 
com os relatos entre 1 e 15%. 

A formagao de trombina mediante ativagao da cascata de 
coagulagao pela inflamagao sistemica facilita sua ligagao com 
receptores ativadores de proteases em monocitos e granuloci- 
tos, ocasionando a sintese de mediadores pro-inflamatorios, 
como fator de necrose tumoral, bradicininas e interleucinas 1 e 
6, levando a posterior ativagao do sistema de complemento e 
calicreinas, microvasculopatia e consequente redugao no flu¬ 
xo sanguineo cerebral. Alem desses mecanismos, a geragao de 
radicais livres de oxigenio pela ativagao da enzima endotelial 
xantina-oxidase e por leucocitos tambem determina lesao do 
tecido cerebral. 

Adicionalmente, as membranas ativadas dos neutrofilos 
sao grande fonte de prostanoides como prostaglandinas e 
tromboxane A2, que precipitam de maneira importante a 
agregagao plaquetaria. 

Chow et al. avaliaram fatores de risco associados a ocorren- 
cia de AVE pos-CEC e encontraram correlagoes positivas esta- 
tisticamente significativas: idade da crianga no momento ci- 
rurgico, tempo total de CEC e menor tempo de tromboplastina 
parcial ativada no pre-operatorio. 

Outros fatores importantes a serem citados incluem a hipo- 
termia acentuada durante a CEC que, apesar de seu efeito neu- 
roprotetor e da diminuigao da taxa metabolica cerebral, tern 
uma serie de efeitos deleterios; a pouca capacidade de autorre- 
gulagao do fluxo sanguineo cerebral durante o procedimento 
cirurgico, por conta do debito cardiaco fixo e, por fim, as cons- 
tantes alteragoes no pH sanguineo durante a hipotermia, que 
tende a alcalemia com consequente menor disponibilidade de 
oxigenio para os tecidos e maior suscetibilidade a hipoxia. 

De acordo com Miller et al., as consequencias neurologicas 
que podem advir dos mecanismos citados no periodo pos- 
-operatorio, desde leves atrasos de desenvolvimento neuropsi- 
comotor a grave lesao cerebral, e podem ser observados em 23 
a 60% das criangas. 

Outro fator de risco relacionado ao AVE nesse item sao as 
endocardites bacterianas, com a formagao de embolos septi- 
cos e complicagoes isquemicas cerebrais. A incidencia nao e 
conhecida em criangas, porem em adultos e relatada inciden¬ 
cia de ate 40% de eventos neurologies associados. Estudos 
evidenciam bom prognostic nesse grupo de risco, com menor 
chance de sequelas motoras com o tratamento da endocardite. 

Acidente vascular encefalico e 
anemia falciforme 

A anemia falciforme e urn dos principals fatores de risco para a 
instalagao de urn quadro encefalico isquemico, sendo as inci¬ 
dences variaveis conforme a faixa etaria da crianga. Em crian¬ 
gas abaixo de 2 anos, a incidencia e de 0,13%, aumentando 


para 1% dos casos entre 2 e 5 anos, e e de 0,79% dos 6 aos 9 
anos de idade. Estudo retrospectivo mostrou que os AVE em 
criangas falcemicas podem ser ate 280 vezes mais frequentes 
do que na populagao pediatrica comum. Considerando-se 
apenas o achado aleatorio de imagens sugestivas de isquemia 
cerebral obtidas em estudos de ressonancia nuclear magneti- 
ca (RNM), podem-se encontrar lesoes em ate 22% das crian¬ 
gas doentes. 

0 AVE associado a doenga falciforme e uma entidade unica, 
que reflete as anormais interagoes entre o endotelio arterial 
cerebral e as hemacias falcizadas. Lesao endotelial, ativagao 
da coagulagao e resposta inflamatoria sao implicadas na gene- 
se da vasculopatia cerebral. 

Sao relatados como possiveis fatores de risco, ocorrencia 
previa de ataques isquemicos transitorios, altas velocidades 
de fluxo sanguineo ao Doppler transcraniano, hipertensao ar¬ 
terial, historico previo de sindrome toracica aguda, niveis bai- 
xos basais de hemoglobina e alta contagem de leucocitos, sen¬ 
do esta ultima relevante inclusive para os raros, porem 
existentes, eventos hemorragicos nas criangas falcemicas. 

Apesar de a vaso-oclusao da microcirculagao ser importan¬ 
te causa de morbidade na anemia falciforme, a doenga vascu¬ 
lar cerebral manifesta-se como uma vasculopatia de grandes 
vasos, com localizagoes preferenciais distais a arteria carotida 
interna e nas porgoes proximais das arterias cerebrais media e 
anterior. Gerald et al. estudaram, no inicio da decada de 1980, 
angiografias cerebrais de criangas falcemicas que demostra- 
ram que as lesoes descritas atingiam, em graus variaveis, ate 
80% dos pacientes. Esses achados sao corroborados por ima¬ 
gens de angiorressonancia que, na mesma proporgao, mos- 
tram porcentagens elevadas de oclusoes distais de grandes va¬ 
sos. Achados histologicos caracteristicos incluem proliferagao 
fibroblastica das camadas intimas arteriais com descontinui- 
dade da lamina elastica interna com vasodilatagao. A combi- 
nagao de dilatagao arterial com fragilidade no suporte elastico 
e que confere tambem propensao para eventos hemorragicos, 
aspecto semelhante ao encontrado na doenga de moyamoya. 

Infartos de grandes proporgoes no territorio da arteria cere¬ 
bral media, secundario a lesao carotidea, sao achados comuns. 
Pequenas lesoes, entretanto, tambem sao encontradas envol- 
vendo os ganglios da base e a substancia branca. 

No periodo de 4 anos, dois estudos encontraram altas taxas 
de recorrencias para AVE em criangas falcemicas proximas 
dos 30%. 

Nao ha tratamento especifico preventivo para o AVE nessa 
populagao. 0 uso de hidroxiureia, mais comum em criangas 
com crises algicas recorrentes ou sindrome toracica aguda, 
apesar de praticado em centros ao redor do mundo, nao pode 
ser encorajado de forma rotineira. 

Acidente vascular encefalico e doenga 
de moyamoya 

A doenga de moyamoya (termo japones para “nuvem de fumaga”, 
referente ao aspecto observado em estudos angiograficos dos ra- 
mos colaterais arteriais) e caracterizada por estenose cronica e 
progressiva da porgao distal intracraniana da arteria carotida in- 
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terna e, com menor frequencia, estenose das porgoes proximais 
das arterias cerebrais anterior e media, basilar ou posterior. E 
responsavel por ate 6% dos casos de AVE nos paises ocidentais; 
entretanto, e nas criangas orientais que ela tern maior incidencia, 
chegando a 3 casos para 100 mil criangas/ano, sendo o dobro 
dos casos em meninas. Estima-se que na populagao ocidental a 
incidencia seja aproximadamente 10 vezes menor. 

Sao necessarios, para o diagnostic, a presenga de estenose 
envolvendo a regiao distal da bifurcagao da arteria carotida in¬ 
terna e porgoes proximais das arterias cerebrais media e ante¬ 
rior, o achado de ramos colaterais arteriais e a caracteristica de 
alteragoes bilaterais. Essa definigao e motivo de controversy, 
tendo Sebire et al., em 2002, proposto que o achado de este¬ 
nose unilateral, associado ao achado de ramos colaterais com 
aspecto tipico, tambem define a doenga. Denomina-se doenga 
de moyamoya o achado desses aspectos radiologies sem a 
presenga de fatores de risco, e smdrome de moyamoya a asso- 
ciagao do padrao descrito com fatores como anemia falcifor- 
me, neurofibromatose ou infeegoes. Nesta ultima condigao, 
Dobson et al. analisaram retrospectivamente 44 criangas com 
doenga falciforme e, naquelas com smdrome de moyamoya, a 
chance de recorrencia de eventos isquemicos cerebrais em 
longo prazo foi quase duas vezes maior do que no grupo sem o 
padrao radiologic. Do ponto de vista histologico, a prolifera- 
gao da camada ultima das arterias, fibrose e perda de elastici- 
dade determinam a progressiva obstrugao luminal arterial. 

A patogenese da doenga e pouco conhecida, mas existem 
evidences, pelo acometimento de parentes em primeiro grau 
orientais variando entre 7 e 12%, que fatores geneticos desem- 
penham papel importante. Pacientes com moyamoya tendem 
a ter eventos isquemicos recorrentes; os ataques isquemicos 
transitorios sao usualmente relacionados a periodos de hiper- 
ventilagao, sugerindo que a hipoperfusao, e nao os eventos va- 
so-oclusivos, sao mecanismos desencadeantes principais. 

Aproximadamente 2/3 dos pacientes com a doenga, quan- 
do nao tratados, apresentam eventos neurologies isquemi¬ 
cos recorrentes. 0 prognostic nessa doenga esta relacionado 
a rapidez e extensao da oclusao vascular, grau de circulagao 
colateral, idade de aparecimento dos sintomas, grau de deficit 
neurologic e extensao da area isquemica cerebral em estu- 
dos de imagem. 

Disseegao arterial cervicocefalica 
Esta condigao e encontrada em cerca de 7% das criangas com 
AVE isquemico, mas pode ser subdiagnosticada. Fatores pre- 
disponentes para disseegao incluem doenga do tecido con- 
juntivo (smdrome de Marfan, Ehlers-Danlos, displasia fibro- 
muscular), bem como trauma, mas parte dos casos nao tern 
etiologia definida. Evidences de autopsia sugerem que algu- 
mas arteriopatias intracranianas podem ser secundarias a 
disseegao intracraniana. 

Acidente vascular encefalico e 
condigoes pro-tromboticas 
Em eventos isquemicos, o achado de doenga pro-trombotica 
pode ocorrer em ate 50% dos casos. As principais condigoes 


assodadas sao as deficiencias de protema C e S, antitrombina 
III e plasminogenio, alem de mutagoes no fator V de Leiden, 
polimorfismos da enzima metileno-tetraidrofolato desidroge- 
nase (causa importante de homocistinuria), homocisteinemia 
e altos niveis de lipoprotema A. 

A mutagao do fator V de Leiden consiste na substituigao de 
urn aminoacido que promove resistencia a sua inativagao pela 
proteina C ativada, favorecendo a sequencia de eventos que 
culmina na coagulagao e na formagao de fibrina. Criangas he- 
terozigotas para essa mutagao tern risco 7 vezes maior para de- 
senvolverem eventos isquemicos. 

Revisao sistematica publicada em 2002 mostra que as alte¬ 
ragoes laboratoriais citadas estao presentes em maior numero 
em criangas com AVE quando comparadas as criangas sem a 
doenga, o que justifica a pesquisa de trombofilias em criangas 
vitimas de primeiro evento isquemico. 

Acidente vascular encefalico hemorragico 
Este termo inclui hemorragia intraparenquimatosa esponta- 
nea e hemorragia subaracnoidea nao traumatica. Sao citadas 
como causas principais em analises retrospectivas a presenga 
de malformagoes arteriovenosas, doengas hematologicas 
(cursando com plaquetopenia; hemofilia e outras coagulopa- 
tias), neoplasias do sistema nervoso, hemangiomas caverno- 
sos, vasculopatias e infeegoes cerebrais e sistemicas. Conside- 
rando-se as hemorragias intraparenquimatosas, as 
malformagoes arteriovenosas podem responder por ate meta- 
de dos casos observados. Nos casos de desordens hematologi¬ 
cas, pacientes com purpura trombocitopenica imunologica 
tern risco de 0,1 a 1% para desenvolvimento de urn evento he¬ 
morragico, sendo esse risco diretamente proporcional a conta- 
gem plaquetaria, conforme demonstrado por Butros et al. em 
2003. Cerca de 71% das criangas descritas nessa analise retros- 
pectiva tinham contagens plaquetarias < 10.000/mm 3 . 

Em 2003, Meyer-Heim et al. listaram como fatores associa- 
dos a recorrencia de eventos hemorragicos, em analise retros- 
pectiva de 34 criangas com eventos hemorragicos esponta- 
neos, a idade da crianga (menor de 3 anos), escala de coma de 
Glasgow menor ou igual a sete, hemorragia de localizagao in¬ 
fratentorial e doenga hemorragica de base. 

0 avango das tecnicas neurocirurgicas e o diagnostic pre- 
coce por imagem tern diminuido de maneira importante a 
morbimortalidade associada ao AVE hemorragico em crian¬ 
gas. Estudos mostram que as taxas de mortalidade sao altas e 
variaveis, podendo atingir ate 54%, sendo observadas seque- 
las neurologicas importantes em aproximadamente 42% das 
criangas sobreviventes. 

Outras causas de acidente vascular 
encefalico em pediatria 

Vasculites, sendo a maioria em criangas, proveniente de even¬ 
tos infecciosos, sao de dificil diagnostic pela baixa especifici- 
dade dos metodos diagnostics. 0 diagnostic deve ser sus- 
peitado em eventos recorrentes ou associados com febre, 
eventos multifocais, lesoes de pele associadas, glomerulopa- 
tias ou provas inflamatorias elevadas. Infeegoes como menin- 
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gite tuberculosa, encefalopatia pos-varicela, aspergilose, in- 
fecgoes fungicas ou por virus outros, como HIV e Coxsackie, 
podem estar envolvidos nessa situagao. Vasculites de origem 
autoimune, como em criangas com lupus eritematoso siste- 
mico, podem provocar lesoes isquemicas por diversos meca- 
nismos, como a liberagao de embolos por endocardite supera- 
juntada, presenga de anticorpos antifosfolipide e pela 
vasculopatia comumente associada a esses quadros. 

Em criangas com varicela, o primeiro ano apos a infecgao e de 
maior risco para a ocorrencia de AVE. Vasculopatia inflamatoria, 
provavelmente associada pela migragao do virus pelo nervo tri- 
gemeo e pela vasculatura cervical, e o mecanismo associado. 0 
mesmo mecanismo de vasculite foi recentemente implicado em 
relato de caso de paciente em idade escolar com dengue diag- 
nosticada e AVE isquemico, levantando a hipotese de considerar 
dengue como etiologia diferencial em locais epidemicos. 

As tromboses dos seios venosos da dura-mater apresen- 
tam-se como manifestagoes frequentes de AVE no periodo 
neonatal, usualmente com crises convulsivas e letargia. Dis- 
jungoes e acavalgamento das suturas cranianas durante o nas- 
cimento podem acometer as estruturas dos seios cerebrais, 
aumentando o fator de risco para AVE. A maior parte das 
tromboses esta localizada no seio sagital superior com ou sem 
trombose sinusal bilateral associada. 0 achado de asfixia peri¬ 
natal e comum concomitantemente ao de trombose de seio 
venoso, podendo inclusive ser fator de risco para ela. Altera¬ 
goes de coagulagao sao encontradas em ate 20% dos recem- 
-nascidos com essa condigao. Recente estudo colaborativo 
multicentrico internacional (International Paediatric Stroke 
Study) demonstrou em 170 criangas os principais fatores de 
risco para AVE secundario a trombose venosa - doenga croni- 
ca em 50% dos casos, doenga aguda sistemica de cabega ou 
pescogo em 41%, doengas pro-tromboticas em 20% e outras 
anormalidades hematologicas em 19% dos casos; 43% das 
criangas tinham alteragoes neurologicas apos a alta. 

Pacientes com diagnostic de enxaqueca com aura podem 
ter maior risco de desenvolver eventos isquemicos, principal- 
mente no inicio da adolescencia e em meninas em uso de con¬ 
traceptives orais; entretanto, essa associagao e incerta. Estu- 
dos de RMN em criangas com enxaqueca mostram que lesoes 
de substancia branca em pacientes pediatrics com enxaque¬ 
ca e aura nao sao mais comuns do que em pacientes controle. 

Outras situagoes clinicas como hipertensao, dislipidemia e 
diabete melito em criangas nao guardam relagao estatistica- 
mente comprovada com o aumento da incidencia de AVE, ne- 
cessitando de mais estudos para essa comprovagao. 

Manifestagoes clinicas 

As manifestagoes clinicas dos AVE em pediatria sao variadas e 
muitas vezes pouco especificas, o que pode levar a dificuldade 
e ao atraso diagnostic que contribuem para o insucesso do 
tratamento. Criangas que apresentem uma das seguintes ca- 
racteristicas clinicas devem obrigatoriamente ser avaliadas 
quanto a possibilidade de AVE: inicio agudo de deficit neuro¬ 
logic focal de qualquer duragao; alteragao inexplicada no ni- 
vel de consciencia, principalmente na vigencia de cefaleia; 


convulsoes no periodo neonatal e convulsoes em crianga no 
periodo pos-operatorio de cirurgia cardiaca. 

No periodo neonatal, a ocorrencia de convulsoes e o acha¬ 
do clinic mais frequente, como ja descrito, embora possa es¬ 
tar ausente, segundo estudos realizados em necropsias, em 
ate 60% dos casos de AVE documentados. As crises costu- 
mam ocorrer sem relagao com outros achados neurologies re- 
lacionados a encefalopatia. Outros sinais e sintomas gerais 
costumam estar presentes, como hipotonia, letargia ou ap- 
neia. A presenga de convulsoes nos primeiros momentos do 
diagnostic parece predispor a crianga a epilepsia na vida fu- 
tura, o que ocorre em 8 a 12% dos casos. De fato, alteragoes cli¬ 
nicas como hemiparesias estao presentes em menos de 25% 
dos recem-nascidos com AVE. 

Nessa mesma populagao, o achado de abaulamento de fon- 
tanela, associado ou nao a sua pulsatilidade, com dilatagao ve¬ 
nosa de cabega ou cervical, deve atentar para a possibilidade 
de trombose de seios venosos. E urn indicador comum da 
ocorrencia de AVE no periodo neonatal o aparecimento tardio 
de hemiparesia, em geral entre 4 e 8 meses de vida. 

A medida que progride a faixa etaria, a sintomatologia cos- 
tuma ser semelhante a dos adultos, sendo os sinais e sintomas 
mais descritos, a hemiparesia, alteragao do nivel de conscien¬ 
cia e alteragoes clinicas referentes a lesao de nervos cranianos. 
Ha relatos de series de casos, em criangas maiores de urn mes, 
da ocorrencia de hemiparesia variando entre 85 e 100%. De- 
mais sintomas incluem hemiplegia, monoparesia, disfasia, ce¬ 
faleia, tontura e disturbios visuais. 

Zimmer et al. encontraram, em revisao de 2007, propor- 
goes semelhantes de criangas com convulsoes ou deficits fo- 
cais (45% em cada grupo) na faixa etaria abaixo de 1 ano. Nas 
demais criangas, deficits focais foram quase 7 vezes mais fre¬ 
quentes que convulsoes. 

Doengas metabolicas, como a sindrome MELAS, caracteri- 
zam-se pela ocorrencia de AVE com completa resolugao do 
quadro neurologico entre os eventos, persistindo, apos os 
anos, a ocorrencia de sequelas, principalmente visuais. 

Diagnostico diferencial 

Todas as smdromes que mimetizam quadros clinicos de AVE 
devem ser potencialmente tratadas como emergencias clini- 
cas e discutidas prontamente com neurologista e neurocirur- 
giao. Devem ser consideradas as seguintes hipoteses no ma- 
nejo do diagnostico diferencial: 

• lesoes nao acidentais: hematoma subdural; 

• leucoencefalopatia posterior: hiper ou hipotensao e apos uso 
de imunossupressores; 

• edema cerebral unilateral, que pode ser secundario a diabete 
melito ou hiperamonemia (insuficiencia hepatica aguda, defi- 
ciencia de ornitina carbamil-transferase); 

• migranea: sempre diagnostico de exclusao, uma vez que os 
sintomas sao semelhantes aos apresentados na fase aguda 
do AVE; 

• paresia de Todd (pos-ictal): costuma ter curta duragao e sua 
evolugao deve ser acompanhada por exames de imagem se- 
riados; 
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• encefalomielite disseminada; 

• meningoencefalites (herpes virus); 

• neoplasias de SNC. 

Metodos diagnostics por imagem 

0 diagnostico do AVE em criangas pode se revestir de dificul- 
dades tecnicas relacionadas ao grau da lesao cerebral e a sua 
localizagao. A tomografia de cranio (TC) e considerada pela 
maioria dos autores o metodo de imagem inicial mais adequa- 
do pela sua rapidez, praticidade e disponibilidade, visualizan- 
do com distingao eventos hemorragicos e diferenciando-os 
dos isquemicos. Alem disso, depende menos da estabilidade 
clinica da crianga para realizagao, condigao que muitas vezes 
contraindica o exame de RNM em fase inicial da doenga. 

A ultrassonografia de cranio no perfodo neonatal e util para 
avaliar hemorragia intraventricular e da matriz germinativa, 
porem nao tern boa sensibilidade para eventos isquemicos, 
principalmente em cortex posterior, bem como para AVE cere- 
belares. Em criangas com suspeita de dissecgao arterial extra- 
craniana, tambem pode detectar anormalidades no fluxo san- 
gumeo cerebral. 

Em criangas com anemia falciforme, o uso do Doppler 
transcraniano fornece informagoes uteis sobre a velocidade de 
pico de fluxo sanguineo nas porgoes terminais da arteria caro- 
tida interna ou proximais da arteria cerebral media, demons- 
trando maior risco de AVE quando a velocidade ultrapassa 
200 cm/s. Entretanto, estudos mostram que velocidades me- 
nores, por volta de 128 cm/s, ja indicam maior risco e reque- 
rem estudos de imagem detalhados. 0 Doppler pode contri- 
buir para reduzir de maneira significativa a morbidade e 
mortalidade em criangas com anemia falciforme. 

Steen et al. encontraram, em estudo retrospectivo, inciden- 
cias altas de alteragoes radiologicas em criangas com anemia 
falciforme. Em 35% das criangas estudadas, as quais nao ti- 
nham diagnostico previo de AVE, foram encontradas eviden¬ 
ces radiologicas de infarto cerebral. Alem disso, a ocorrencia 
de lesoes vasculares em criangas com padrao de hemoglobina 
SC foi muito menor do que naquelas com hemoglobina SS 
(15% versus 50%, respectivamente, com nivel de significance 

p< 0,001). 

Recomendagoes brasileiras publicadas em 2011 sugerem o 
uso do Doppler para prevengao primaria do AVE em criangas 
falciformes, independentemente do genotipo da doenga, mas 
com prioridade para pacientes SS ou HbS/talassemia beta, 
para pacientes entre 2 e 16 anos de idade. 

A angiorressonancia magnetica e considerada o exame pa- 
drao-ouro para o diagnostico nao apenas da lesao cerebral, 
como da possivel obstrugao e/ou lesao vascular que desenca- 
deou o evento isquemico. Quando realizada precocemente, 
permite detecgao de infartos cerebrais em inicio de evolugao 
bem antes do estudo tomografico e deve sempre ser indicada 
se houver confirmagao de lesao isquemica por qualquer meto¬ 
do previo de imagem. A angiografia digital cerebral deve ser 
considerada sempre que achados negativos ou confidantes fo- 
rem obtidos pela RNM ou quando nao e encontrada evidencia 
radiologica ou laboratorial da causa do AVE na crianga. Tam¬ 


bem e recomendada sua indicagao em criangas com doenga de 
moyamoya que se encontram em programagao cirurgica de re- 
vascularizagao. 

0 padrao de infarto cerebral pode ser sugestivo da etiologia 
do AVE quando observada em exame de imagem. 0 achado de 
multiplos infartos em areas de distribuigao arterial diferentes 
sugerem evento tromboembolico; infartos occipitais e parie- 
tais com areas de intersecgao entre territorios venosos sao co- 
muns na sfndrome MELAS; a distribuigao isquemica entre 
territorios de irrigagao de diferentes arterias cerebrais (zonas 
de “fronteira”) e comum em eventos hipotensivos, e o padrao 
de pequenas lesoes multifocais, principalmente na transigao 
entre substancia branca e cinzenta, sugere vasculite. 

A angiografia convencional e superior as outras modalida- 
des de imagem vascular, como angiotomografia ou angiorres¬ 
sonancia, para doengas como vasculites, dissecgoes arteriais 
intracerebrais e aneurismas. Vale ressaltar que os principals 
riscos inerentes a angiografia sao a utilizagao de contraste io- 
dado e seus riscos de nefrotoxicidade e hipersensibilidade, 
alem da necessidade de pungao arterial, normalmente femo¬ 
ral, com riscos de lesao vascular, sangramento e tromboembo- 
lia. 

Demais exames subsidiaries 
Exames hematologicos, reumatologicos, hematologicos e car- 
dfacos devem ser realizados com o objetivo de encontrar pos- 
sfveis fatores etiologicos para o quadro de AVE. A Tabela 1 sin- 
tetiza os principais exames a serem realizados na admissao da 
crianga e suas respectivas utilidades. 

A utilizagao do ecocardiograma com infusao endovenosa 
de soro fisiologico durante a realizagao do exame pode detec¬ 
tar, entre outras anormalidades cardfacas, a presenga da pa- 
tencia do forame oval que, ao permitir shunt unidirecional, au- 
menta a chance de eventos embolicos. Estudos demonstram 
que a incidencia dessa anomalia pode ser ate 4 vezes maior 
em criangas com AVE sem etiologia deteminada do que na po- 
pulagao geral. 

Inclufdos no diagnostico diferencial de AVE estao outras 
causas de deficit neurologico agudo, como convulsoes, trau¬ 
ma, migranea, obstrugao ventricular em casos de hidrocefalia, 
abscesso cerebral, doengas metabolicas, reagoes a drogas, me- 
ningites, smeope e intoxicagao medicamentosa. 

Tratamento 

Nao existe ate o momento qualquer abordagem uniforme ou 
que reuna evidences baseadas em estudos duplo-cegos e 
randomizados que indiquem recomendagoes especificas 
para o tratamento dos casos de AVE em pediatria. Diversos 
grupos de pesquisadores publicaram, em 2004, dois artigos 
de revisao com recomendagoes para o tratamento e conduta 
do AVE. A maioria dos itens, nas duas revisoes, e concordan- 
te justamente no fato de a falta de estudos randomizados e 
controlados nao permitir recomendagoes inequfvocas. Em 
setembro de 2008, equipe de especialistas publicou artigo de 
revisao na revista Stroke agrupando as principais evidences 
baseadas ate o momento. 
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Tabela 1 Exames auxiliares no diagnostico do AVE em criangas 


Exame 

Comentarios 

Avalia<pao de doenga cardiaca: ECG, 
ecocardiograma e RX de torax 

Avaliar fontes de embolos, arritmias e anormalidades estruturais 

Carece de especificidade se nao houver achados clinicos de doenga cardiaca 

Hemograma completo 

Achados inespecificos para doenga falciforme, anemia, plaquetopenia e doengas infecciosas 

Coagulograma 

Avaliagao de desordens de coagulagao congenitas ou adquiridas (doenga hepatica, 
monitoragao de anticoagulagao) 

Fator antinucleo 

Triagem inicial para diagnostico de lupus eritematoso sistemico; muito sensivel e pouco especifico 

Eletroforese de hemoglobina 

Em razao de anemia falciforme ser etiologia de risco para eventos isquemicos cerebrais 

Punpao lombar 

Detecgao de meningites e/ou encefalites em criangas sem sinais clinicos e radiologicos de 
hipertensao intracraniana 

Lipidograma 

Avaliagao de fatores de risco adicionais 

Screening para estados de 
hipercoagulabilidade 

Dosagem de proteina C, S, antitrombina III, anticoagulante lupico, anticardiolipina, 
homocisteina urinaria 

Lactato e piruvato arteriais 

Comumente aumentados na doenga mitocondrial MELAS (miopatia mitocondrial, 
encefalopatia, acidose lactica e episodios stroke-like') 

Sorologia para HIV 

Causa conhecida de AVE 

Screening toxicologico 

Em criangas de risco 

Eletrolitos, fungao renal, gasometria 
arterial e demais analises bioquimicas 

Analise completa do paciente e monitoragao clinica 


RX: radiografia; ECG: eletrocardiograma; HIV: virus da imunodeficiencia humana. 


As principals medidas iniciais baseiam-se na estabilizagao 
da crianga desde o momento da admissao a emergencia ate o 
tratamento em terapia intensiva. Diferentemente dos adultos, 
os quadros de AVE em criangas dificilmente manifestam-se 
como quadros sistemicos graves que requeiram medidas ime- 
diatas de ressuscitagao; entretanto, assegurar a permeabilida- 
de das vias aereas, fornecer uma oxigenagao com ventilagao e 
circulagao adequados sao fundamentals nos passos iniciais. 

0 controle metabolico, hfdrico e da temperatura corporea 
revestem-se de extrema importancia. Nao ha em pediatria es- 
tudos que atestem seguranga e eficacia da utilizagao da hipo- 
termia como medida clinica auxiliar no sentido da redugao da 
taxa metabolica cerebral; sendo assim, seu uso nao pode ser 
indicado rotineiramente. 0 controle da glicemia em criangas 
gravemente doentes tambem carece de protocolos especificos 
e de estudos controlados; entretanto, inumeras evidencias re- 
centes apontam para o fato de que a hiperglicemia em crian¬ 
gas graves piora de maneira significativa a morbimortalidade. 
Dessa forma, esforgos no sentido de manter a glicemia dentro 
dos limites da normalidade devem ser sempre mantidos. Nao 
ha indicagao rotineira para o uso de anticonvulsivantes em 
criangas com AVE isquemico sem a presenga de crises convul- 
sivas na apresentagao. Desidratagao e anemia sao fatores de 
risco isolados para a ocorrencia de eventos isquemicos, princi- 
palmente aqueles tromboticos no periodo neonatal, e devem 
ser manejados separadamente em todos os casos. 

Em recem-nascidos com eventos hemorragicos, deve-se 
observar a manutengao dos niveis de plaquetas proximos da 
normalidade e repor, em casos especificos, fatores de coagula- 
gao e vitamina K, quando necessario. Nao ha evidencias de 
que a drenagem precoce de hematomas contribua para redu- 
goes significativas da pressao intracraniana nem melhore o 
prognostic em longo prazo. A hidrocefalia apos evento he- 


morragico e comum e deve ser manejada com metodos de dre¬ 
nagem ventricular quando persistente ou de grande volume. 
Nessa mesma faixa etaria, nao ha recomendagoes em eventos 
isquemicos comprovados em virtude da falta de estudos con¬ 
trolados que atestem a seguranga e eficacia, nem em recem- 
-nascidos com diagnostico de trombose de seios venosos. 

A utilizagao de anticoagulantes e de heparina em recem- 
-nascidos com AVE perinatal e rara. Entretanto, pode haver be- 
neficio naqueles com desordens pro-tromboticas confirmadas 
graves e com multiplos embolos sistemicos. Os primeiros es¬ 
tudos nao mostram complicagoes do uso de heparina de baixo 
peso molecular em recem-nascidos com trombose de seios ve¬ 
nosos. E importante salientar que nao ha evidencias do bene- 
ficio do uso de anticoagulantes nessa categoria de pacientes, 
exceto em casos de multiplas tromboses evidenciadas por 
exames de imagem e de evidencias de progressao do quadro 
trombotico a despeito da instituigao de terapia de suporte. 

Em criangas com anemia falciforme, as medidas iniciais 
sao semelhantes, com atengao especial a corregao da hidrata- 
gao, hipoxemia e hipotensao. A maioria dos autores indica a 
transfusao sangumea em casos agudos de AVE, no sentido de 
reduzir os niveis circulantes de HbS abaixo de 30% e manter 
os niveis de hemoglobina entre 10 e 12,5 g/dL. Entretanto, o 
uso da hidratagao e transfusao nao tern eficacia comprovada 
por estudos controlados, por ser pratica consagrada na litera- 
tura. A transfusao evita o risco teorico de aumento da viscosi- 
dade que pode acompanhar rapidos aumentos no hematocrito. 
Hipoxemia e hipotensao devem ser tratados e a normoglice- 
mia deve ser objetivada. Alem disso, a crianga deve ser sub- 
metida a urn programa regular de transfusoes como medida 
preventiva na redugao de eventos isquemicos secundarios a 
anemia falciforme, tornados os devidos cuidados com a conse- 
quente sobrecarga de ferro. Descrita tambem como outra me- 
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dida preventiva importante, a realizagao periodica anual de 
Doppler transcraniano em criangas de 2 a 16 anos (em casos de 
exame normais) e recomendada, sendo util menor periodici- 
dade em caso de exames alterados, com velocidade de fluxo 
arterial > 200 cm/s (apesar de evidences recentes recomen- 
darem cortes em fluxos menores). E descrita a prevengao de 
90% da ocorrencia de AVE em criangas assintomaticas com al- 
tas velocidades de fluxo ao exame de Doppler e submetidas a 
programas regulares de transfusao sanguinea. Medidas sem 
evidencia significativa, mas que podem ser utilizadas em ca¬ 
sos refratarios e/ou recorrentes, incluem uso de hidroxiureia 
(principalmente em criangas inelegiveis para multiplas trans- 
fusoes), transplante de medula ossea e ate cirurgias de revas- 
cularizagao, especialmente em pacientes com multiplas le- 
soes arteriais e eventos de dificil controle a despeito do correto 
manejo clinico. 

Criangas com doenga de moyamoya beneficiam-se de re- 
vascularizagao cirurgica, principalmente aquelas com sinto- 
mas neurologicos progressives ou evidencia de fluxo sangui- 
neo inadequado e/ou circulagao colateral quando nao ha 
contraindicagao cirurgica. 0 uso de anticoagulantes nao e re- 
comendado de rotina pelo risco de evento hemorragico e pela 
dificuldade na manutengao de niveis terapeuticos em crian¬ 
gas. 

Em casos de AVE hemorragico, a consulta ao neurocirur- 
giao associada a investigagao por imagem com angiorresso- 
nancia magnetica ou angiografia convencional sao indipensa- 
veis na tentativa de se obter a possibilidade de manejo 
cirurgico. Disturbios de coagulagao e plaquetas devem ser 
prontamente corrigidos. Nesse grupo de pacientes, nenhuma 
agao terapeutica e eficaz de maneira isolada. 

Uso de anticoagulantes 

0 uso de heparina de baixo peso molecular (HBPM) ou hepa- 
rina nao fracionada nao tern ainda eficacia e seguranga com- 
provadas na faixa etaria pediatrica, exceto por alguns relatos 
de casos que demonstraram seguranga na prevengao de even¬ 
tos tromboticos pos-AVE isquemico. Em criangas com alto ris¬ 
co de recorrencia de embolia de origem cardiaca, trombose de 
seios venosos ou estados de hipercoagulabilidade, recomen- 
da-se o uso de heparina de baixo peso molecular e, em crian¬ 
gas apos evento isquemico sem origem determinada, pode-se 
considerar seu uso de maneira individual. Inicia-se a adminis¬ 
tragao por via subcutanea na dose de 2 mg/kg/dia, monito- 
rando-se a resposta terapeutica com a dosagem do antifator X 
ativado em amostra colhida de 4 a 6 horas apos a administra¬ 
gao de heparina, uma vez que o tempo de tromboplastina par- 
cial ativada nao reflete a atividade da heparina. Nesse grupo 
de criangas, o uso de warfarina deve continuar o processo de 
anticoagulagao no longo prazo. 

A maior parte das informagoes sobre terapia antitromboti- 
ca foi extrapolada de estudos na populagao adulta. A compa- 
ragao entre HBPM e acido acetilsalicilico (AAS) para preven¬ 
gao secundaria do AVE foi realizada em pequeno estudo 
prospectivo nao randomizado, sem diferengas na recorrencia 
do AVE ou no risco de sangramento. As recomendagoes atuais 


sugerem que o uso do AAS e seguro em criangas com AVE nao 
secundario a anemia falciforme e sem risco de eventos embo- 
licos recorrentes ou hipercoagulabilidade grave. 

Em 2004, recomendagoes da American College of Chest 
Physicians inclmram a administragao de HBPM ou heparina 
nao fracionada, excetuando-se as criangas com anemia falci¬ 
forme, por 5 a 7 dias, ate a exclusao de eventos tromboemboli- 
cos ou disseegao arterial como causa do AVE. Nesses dois ulti- 
mos grupos de pacientes, a anticoagulagao deve ser mantida 
por 3 a 6 meses e, apos o termino, o uso de AAS deve ser insti- 
tuido como prevengao secundaria. Essa recomendagao con- 
trasta com a do Royal College of Physicians, de 2004, que indi- 
ca a utilizagao do AAS como tratamento inicial a despeito da 
terapeutica anticoagulante. Coorte prospectivo publicado em 
2001 por Straater et al. mostrou nao haver diferenga na recor¬ 
rencia de eventos isquemicos entre criangas no longo prazo 
que utilizaram como profilaxia secundaria HBPM ou AAS. 

A American Heart Association recomenda, para criangas 
com risco de embolismo de origem cardiaca, o uso de HBPM 
ou warfarina por pelo menos 1 ano ou ate a corregao da causa 
debase. 

As recomendagoes mais recentes de 2008 indicam, exceto 
em criangas com anemia falciforme, a administragao de AAS 
como medida de prevengao secundaria para eventos isquemi¬ 
cos, na dose diaria de 3 a 5 mg/kg. Em adultos, essa medida 
mostrou-se igualmente eficaz quando comparada a adminis¬ 
tragao de warfarina; entretanto, esse dado nao esta disponivel 
em criangas com estudos randomizados e controlados. 

Trombolise 

0 verdadeiro numero de criangas elegiveis para trombolise no 
AVE pediatrico e ainda desconhecido e talvez baixo, por causa 
do atraso na procura ao servigo de emergencia e no diagnosti- 
co, alem de possiveis comorbidades existentes que podem im- 
pedir o metodo. Entretanto, no que se refere ao AVE na popu¬ 
lagao adulta, apenas duas intervengoes sao claramente 
beneficas na redugao da morbimortalidade decorrente da 
doenga - a alteplase e o acompanhamento em unidades espe- 
cializadas no tratamento do AVE. 

Relatos de casos isolados sao os trabalhos disponiveis para 
avaliar seguranga e eficacia da trombolise com alteplase em 
casos de AVE isquemico em criangas. Alem disso, ha relatos 
de hemorragia maciga em criangas por uso de alteplase para 
trombolise extracerebral de ate 11%. Desse modo, a trombolise 
quimica, pela ausencia de estudos controlados e pouca expe- 
riencia em criangas, nao e recomendada como pratica na abor- 
dagem de eventos isquemicos agudos. Estudos recentes suge¬ 
rem maior risco de eventos hemorragicos e mortalidade com 
trombolise em criangas, comparada a adultos. 

Conclusdes 

Verifica-se que a ocorrencia de AVE em pediatria e condiciona- 
da a etiologia multifatorial, na maioria dos casos associada a 
doengas de base, e pode se revestir de dificuldade diagnostica 
por causa da baixa especificidade de sintomas principalmente 
em faixas etarias pediatricas mais jovens. Tambem dependen- 
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tes da doenga de base e da extensao da lesao cerebral, seque- 
las neurologicas em longo prazo e acometimento do desenvol- 
vimento neuropsicomotor sao frequentes, bem como as taxas 
de recorrencia, o que justifica o diagnostico precoce e a insta- 
lagao de medidas preventivas, de maneira primaria ou secun¬ 
daria, para reduzir essas complicagoes. Nao ha esquemas uni¬ 
formes de tratamento propostos para a abordagem do AVE em 
criangas ate o momento, sendo a maioria dos dados consenso 
de especialistas e extrapolados da literatura de pacientes adul- 
tos. 0 maior treinamento dos pediatras para o reconhecimen- 
to precoce de sinais e sintomas pode contribuir para o diag¬ 
nostico rapido e redugao nas sequelas. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Definir adequadamente o AVE. 

• Saber quais os fatores de risco e etiologia. 

• Identificar as manifestagoes clinicas para o diagnostico 
diferencial. 

• Identificar quais exames de imagem devem ser 
solicitados adequadamente. 

• Estabelecer tratamento adequado, principalmente em 
relagao ao uso de anticoagulantes. 
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CAPITULO 1 


DISPLASIA DO 
DESENVOLVIMENTO 
DO QUADRIL 

Susana dos Reis Braga 
Miguel Akkari 
Claudio Santili 


Introdugao 

A displasia do desenvolvimento do quadril (DDQ) - uma con- 
digao na qual existe uma relagao anormal entre a cabega femo¬ 
ral e a cavidade acetabular 1 - inclui urn amplo espectro de si- 
tuagoes clinicas que vao desde a instabilidade clinica da 
articulagao coxofemoral, passando pela persistente inclinagao 
do teto acetabular, ate a perda parcial do contato (subluxagao), 
que progride ate a perda total, conhecida como luxagao articu¬ 
lar completa. 

A denominagao “displasia do desenvolvimento do quadril” 
e preferivel, porque destaca o carater dinamico dessa doenga 
que tanto pode regredir e resgatar a normalidade como piorar 
conforme o desenvolvimento da crianga. Isso depende, princi- 
palmente, do diagnostic estabelecido e da adogao do trata- 
mento adequado. 2 

Incidencia e etiologia 

A incidencia da DDQ varia com relagao a raga, a area geografi- 
ca e aos metodos de estudo, sendo rara em negros. A etiologia 
e desconhecida. Sao considerados fatores de risco o sexo femi- 
nino, a historia familiar de DDQ ou osteoartrose precoce, a 
apresentagao pelvica e o oligoidramnio. Tambem sao fatores 
importantes a frouxidao (hiperelasticidade capsular e liga- 
mentar), que cria urn terreno facilitador, e a posigao fetal, que 
pode predispor a articulagao ao estresse mecanico pelas con- 
tragoes do musculo uterino. 

Entre os fatores pos-natais, esta a forma de posicionamen- 
to, ja que, em algumas culturas, os bebes sao envoltos em 
mantas, com os membros inferiores estendidos e aduzidos, 
predispondo, assim, a displasia. 3 

A presenga do torcicolo congenito e as deformidades do pe 
calcaneo valgo ou metatarso aduto ou varo tambem estao as- 
sociadas a DDQ. 

Exame fisico 

Nos recem-nascidos e lactentes, a atitude em flexao dos qua- 
dris e fisiologica. A flexao ao nascimento e de cerca de 28°, di- 


minuindo progressivamente ate os 6 meses. Quando o mem- 
bro assume uma atitude em extensao, deve-se suspeitar de 
uma luxagao do quadril. Alem disso, a assimetria das pregas 
gluteas, denominada sinal de Peter Bade, e outro sinal indire- 
to da mesma afecgao; entretanto, 30% das criangas normais 
podem apresentar essa assimetria 4 (Figura 1). 

Na palpagao, observa-se a altura do trocanter maior, que 
deve ter sua extremidade proximal na mesma linha do tuber- 
culo pubico e estar orientado lateralmente. Quando ele se en- 
contra ascendido, pode-se suspeitar de DDQ ou coxa vara. 



Figura 1 Assimetria de pregas ou sinal de Peter Bade: 
com o paciente em decubito ventral, observam-se pregas 
gluteas; quando assimetricas, podem indicar a presenga 
de DDQ. 
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Portanto, e muito importante que se realizem, ainda no 
bergario, as amplamente conhecidas manobras que testam a 
instabilidade, devendo ser rotineiramente pesquisadas em to- 
dos os recem-nascidos. Na manobra de Ortolani, os membros 
inferiores sao segurados com as palmas das maos, posicionan- 
do-se o polegar na face medial das coxas e o indicador e o dedo 
medio no trocanter maior. A coxa examinada e abduzida e 
sente-se uma pequena resistencia do encontro da cabega fe¬ 
moral contra o limbus; nesse momento, o terceiro dedo ou o 
indicador empurra o trocanter maior, reduzindo a cabega fe¬ 
moral no acetabulo e produzindo o sinal do “clique” A coxa e, 
entao, aduzida e uma forga na diregao lateral e realizada com o 
polegar; a cabega e novamente luxada e percebe-se o sinal do 
“clique” 5 

A manobra de Barlow e classicamente descrita em dois 
tempos, no entanto, em geral utiliza-se a segunda fase para 
perceber se a cabega femoral e ou nao luxavel. Sendo assim, a 
crianga e posicionada na mesa de exame em decubito dorsal 
com os membros inferiores em diregao ao examinador, os qua- 
dris curvados a 90° e os joelhos totalmente flexionados. Apli- 
ca-se, entao, uma forga em diregao posterior e lateral com o 
polegar, sendo possivel, desse modo, deslocar ou nao a cabega 
do femur. 6 

Com o passar do tempo, a instabilidade nao e mais obser- 
vada ao exame e outros sinais estarao presentes, a saber: 

• sinal de Hart: o paciente e posicionado em decubito dorsal 
horizontal (DDH), com os joelhos em flexao maxima e o qua- 
dril dobrado a 90°, e realiza-se a sua adugao, para que seja 
avaliada a contratura em adugao dos quadris. Na presenga de 
tensao dos adutores, havera limitagao da adugao (Figura 2); 

• sinal de Nelaton-Galeazzi: e urn sinal indireto de discrepancy 
de membros inferiores a custa do segmento entre o quadril e o 
joelho. Obtido com o paciente em DDH, com quadris curva¬ 
dos a 90°, joelhos totalmente flexionados e os calcanhares 
quase tocando as nadegas. Observa-se o alinhamento e se ha 
ou nao equalizagao do apice dos femures; se houver, descre- 
ve-se Galeazzi positivo (Figura 3). 



Figura 2 Sinal de Hart: observa-se assimetria na adugao 
dos quadris. 


A manobra de Trendelenburg, positiva quando presente, indi- 
ca insuficiencia do musculo gluteo medio. Pode ser causada 
por alteragao neurologica ou mecanica do musculo e, no caso 
da luxagao, por alteragao do brago de alavanca. 0 paciente, em 
pe, apoiando-se apenas no membro a ser examinado, nao con- 
segue manter a linha horizontal da pelve; verifica-se, entao, a 
“queda” da nadega contralateral (inclinagao da pelve). Ao an- 
dar, o paciente desvia o tronco em diregao ao musculo debili- 
tado, em cada fase de apoio. 

Exames complementares 

A ultrassonografia e indicada para criangas com sinais clinicos 
de DDQ e tambem utilizada como triagem em criangas com fa- 
tores de risco para a doenga, como apresentagao pelvica, his- 
toria familiar ou deformidades ortopedicas associadas. 7 

Apos os 4 meses, com a ossificagao do nucleo da cabega fe¬ 
moral, a radiografia simples da bacia e mais facilmente inter- 
pretada, sendo possivel avaliar a simetria dos nucleos de ossi¬ 
ficagao das cabegas femorais e sua localizagao com relagao ao 
acetabulo (Figura 4). 



Figura 3 Sinal de Nelaton-Galeazzi: avalia a discrepancy 
dos membros inferiores. 



Figura 4 Radiografia simples da bacia de uma menina de 
1 ano de idade com DDQ direita. Observa-se que em um 
nucleo de ossificagao da cabega femoral e menor a direita, 
e este nao esta contido no acetabulo. As linhas retas 
mostram como e feita a medida do indice acetabular, que 
varia entre 25 e 30 graus nos recem-nascidos. As linhas 
curvas indicam a quebra do arco de Shenton. 
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Tratamento 

0 suspensorio de Pavlik (Figura 5) e utilizado em quadris ins- 
taveis ou displasicos, podendo ser usado em criangas ate os 6 
meses de idade. 0 ideal e que, nas criangas com quadris insta- 
veis, ou seja, luxaveis, ele seja empregado logo nas primeiras 
semanas de vida, pois, nesses casos, a manutengao da redu- 
gao tende a promover uma rapida estabilizagao. 0 metodo 
consiste em manter a flexao do quadril em 90° com a ajuda 
das tiras anteriores e, por meio das tiras posteriores, evitar a 
adugao. 

0 ajuste deve ser periodic, acompanhando o crescimento 
da crianga; posigoes erroneas podem provocar dano a articula- 
gao ou lesoes cutaneas. 0 medico deve avaliar a melhora do 
desenvolvimento articular para liberagao do aparelho. 

Em criangas com quadris luxados e irredutiveis e naquelas 
com mais de 6 meses de vida, o tratamento torna-se mais 
complexo, e uma redugao sob anestesia torna-se necessaria, 
podendo ser associada a cirurgia para liberar ou facilitar o pro- 
cedimento. Nesses casos, e necessaria a imobilizagao com 
aparelho gessado que englobe abdome/pelve e os membros 
inferiores e que deve ser usado por varios meses (Figura 6). 

Quando o diagnostic e tardio, apos o inicio da marcha, ge- 
ralmente e necessaria uma cirurgia mais complexa para repo- 
sicionamento da cabega femoral. 

Consideragdes finais 

A DDQ e uma doenga de grande espectro de apresentagao, o 
que pode dificultar seu diagnostic. Portanto, alem dos testes 
especiais no bergario, a crianga deve ser examinada seriada- 
mente durante seu acompanhamento pediatric de rotina, ob- 
servando-se os sinais que podem estar presentes durante cada gesso ap6s a llberag§0 dos joelhos 
fase do desenvolvimento. Em algumas situagoes, sobretudo 




Figura 5 Suspensorio de Pavlik. 


em criangas com apresentagao pelvica, com torcicolo congeni- 
to, deformidades nos pes e antecedente familiar, deve-se apli- 
car o exame seletivo ultrassonografico. Quanto mais precoces 
forem o diagnostic e a instituigao do tratamento, maiores sao 
as chances de bons resultados. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que a displasia do desenvolvimento do quadril 
pode regredir e resgatar a normalidade ou piorar com 
o desenvolvimento da crianpa. 

• Reconhecer que a apresentapao pelvica e o 
oligoidramnio sao fatores de risco importantes. 

• Saber que a assimetria das pregas gluteas, denominada 
sinal de Peter Bade, e um sinal indireto de displasia do 
desenvolvimento do quadril. 

• Realizar em todos os recem-nascidos, ainda no berpario, 
as manobras que testam a instabilidade do quadril. 

• Indicar a ultrassonografia para crianpas com sinais 
clinicos de displasia do desenvolvimento do quadril e 
como triagem em crianpas com fatores de risco para a 
doenpa. Apos os 4 meses, a radiografia simples da 
bacia e mais facilmente interpretada. 
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CAPITULO 2 


DISTURBIOS DA COLUNA 
VERTEBRAL 

Alexandre Francisco de Lourengo 
Simone Battibugli 


Introdugao 

As queixas relacionadas a coluna vertebral geralmente apare- 
cem mais no final da infancia e inicio da adolescencia. Dor e 
menos comum que no adulto, e as principals razoes da consul- 
ta ortopedica estao relacionadas ma postura ou algum desvio 
de eixo do tronco. Geralmente, a primeira avaliagao e realizada 
pelo pediatra em consultas de rotina ou os proprios pais no- 
tam alguma alteragao. 

A coluna vertebral possui curvaturas fisiologicas que sao 
fundamentais para o ortostatismo e a marcha. Assim, existem 
a lordose cervical, a cifose dorsal e a lordose lombar, que sao 
curvas normals da coluna vertebral. As curvaturas patologicas 
com maior importancia clinica sao a escoliose no piano frontal 
e a hipercifose no piano sagital. 0 entendimento basico da 
anatomia e da biomecanica da coluna vertebral e imprescindi- 
vel para a adequada avaliagao desse complexo segmento cor- 
poreo e para a detecgao de alteragoes mesmo na ausencia de 
queixas. 0 objetivo principal e o diagnostic precoce das de- 
formidades e outras condigoes que necessitarao da interven- 
gao do especialista. 

Escoliose 

A escoliose e definida como uma curvatura lateral maior que 
10° da coluna vertebral no piano frontal, mas, na realidade, 
trata-se de uma deformidade complexa e sua avaliagao deve 
ser tridimensional. A escoliose pode ser causada por diversas 
alteragoes, porem, a que mais comumente e vista pelo ortope- 
dista e a idiopatica do adolescente (Tabela l). 1-3 

A escoliose idiopatica do adolescente e bastante frequente, 
com uma prevalencia de 2 a 4%, e predomina no sexo femini- 
no, em uma relagao que pode chegar a 10:1. Nas meninas, o 
risco de progressao da escoliose tambem e maior que nos me- 
ninos. Entre as escolioses estruturais, podem-se, ainda, citar 
as de origem congenita, as associadas as doengas neuromus- 
culares e as secundarias a diversas doengas ou sindromes. 12 

0 diagnostic da escoliose e fundamentalmente clinic, e 
as radiografias devem ser solicitadas para a complementagao 


da avaliagao inicial. No exame fisico, o paciente deve ser ob- 
servado estatica e dinamicamente, de preferencia em roupas 
intimas. Observa-se a pele, que pode ter manchas “cafe com 
leite” associadas a neurofibromatose, que causa escoliose. A 
presenga de alteragoes na regiao mediana lombar e sacral, 
com pelos ou aumento da gordura, pode estar associada a dis- 
rafismos espinais, que cursam com desvios da coluna. E im- 
portante avaliar o comprimento dos membros inferiores para 
descartar uma eventual desigualdade, que pode simular urn 
desvio da coluna quando a crianga ou adolescente estiver na 
postura ereta. Na posigao ortostatica, observa-se a simetria da 
altura dos ombros e das escapulas, a obliquidade pelvica e o 
triangulo do talhe, que e o espago abaixo da axila, formado 
pelo membro superior e a linha lateral do tronco (Figura 1). 
Ainda no exame fisico, e realizado o teste de Adams, que deve 
sempre fazer parte das avaliagoes clinicas de rotina ate a pu- 
berdade. Para a realizagao dessa manobra, o examinador posi- 
ciona-se atras do paciente enquanto este inclina o tronco para 
frente com os joelhos estendidos. 0 teste de Adams evidencia 
a deformidade conhecida por gibosidade, caracteristica da es¬ 
coliose estruturada, na qual esta presente a rotagao dos corpos 
vertebrais (Figura 2). 


Tabela 1 Causas da escoliose 


Secundaria 

Espasmo muscular 

Desigualdade de comprimento dos 
membros inferiores 

Congenita 

Falha de segmentapao (barras osseas) 
Hemivertebras 

Neuromuscular 

Paralisia cerebral 

Distrofia muscular 

Idiopatica 

Infantil: < 3 anos 

Juvenil: 3 a 10 anos 

Adolescente: > 10 anos 

Miscelanea 

Trauma 

Neoplasia 

Alteragoes metabolicas 
latrogenia (radiagao, toracotomia) 
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Figura 1 Observam-se os seguintes sinais clinicos de 
escoliose: assimetria das escapulas e da altura dos ombros 
e aumento do triangulo do talhe. 



Figura 2 Teste de Adams: inclinagao anterior do tronco 
mostra gibosidade toracica. 


A avaliagao radiografica baseia-se na obtengao de imagens pa- 
noramicas em posigao ortostatica, nas incidencias de frente e 
de perfil, que possibilita a visualizagao global da coluna verte¬ 
bral e a medida da deformidade. No piano frontal, observam- 
-se os tipos das curvas e sua angulagao (Figura 3). 

Por definigao, a escoliose idiopatica nao tern causa atribui- 
da e pode manter-se estavel ou ser progressiva, ou seja, agra- 
var-se com o crescimento e ate o seu final. A escoliose idiopa¬ 
tica pode surgir em varias faixas etarias: 

• infantil, ate 3 anos de idade; 

• juvenil, de 3 a 10 anos; 

• adolescencia, apos 10 anos de idade. 

E importante frisar que, para ser definido como escoliose, o 
desvio do eixo deve ser acima de 10°, e existe uma tecnica, 



metodo de Cobb, para se fazer essa medida (Figura 4). Infeliz- 
mente, sao comuns laudos radiograficos que rotulam peque- 
nos desvios de eixo como sendo escoliose, algo que, muitas 
vezes, estigmatiza a pessoa durante varios anos. 

A escoliose idiopatica do adolescente e a mais comum e, em 
geral, comega a aparecer imediatamente antes da puberdade. 
Sabe-se que ha uma predisposigao familiar para a ocorrencia 
da escoliose; entretanto, a heranga parece ser multifatorial. 
Ha uma extensa classificagao das curvas escolioticas, que nao 
sera discutida neste capitulo por fugir do escopo da pediatria. 

Nas escolioses idiopaticas, geralmente nao ha dor, o que 
explica a detecgao ocasional pela farmlia ou pelo pediatra em 
urn exame radiografico de torax para estudo de patologia res- 
piratoria. Nas escolioses idiopaticas do adolescente, as curvas 
dorsais sao habitualmente de convexidade direita. Perante 
uma escoliose dolorosa ou de localizagao atipica, como o caso 
de uma curva dorsal de convexidade esquerda, e fundamental 
descartar patologia intra ou extramedular do tipo seringomie- 
lia ou tumoral, nomeadamente com ressonancia magnetica 
(RM). 

0 tratamento da escoliose idiopatica depende de alguns fa- 
tores, como o grau da curva, a idade e o ambiente do adoles¬ 
cente. De maneira simplificada, o tratamento conservador e 
mais eficiente quanto maior for o potencial de crescimento res- 
tante da crianga. A Tabela 2 mostra o grau de escoliose e o tra- 
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Figura 4 Metodo de Cobb para medir escoliose: usam-se 
a superficie superior da vertebra mais alta da curva (linha 
convergente) e a superficie inferior da vertebra mais baixa 
(linha convergente). 


Tabela 2 Grau da escoliose e indicagao de tratamento 


Grau de escoliose 

Tratamento 

Ate 20° 

Fisioterapia; observagao 

De 20 a 40° 

Orteses (coletes) 

> 40° 

Cirurgia 


tamento indicado. Vale ressaltar que mesmo curvas entre 20° 
e 40° podem se beneficiar de fisioterapia e exercicios posturais. 

0 tratamento conservador e, muitas vezes, controverso, 
seja pelo uso de coletes ou por fisioterapia. 0 uso de colete (Fi¬ 
gura 5) durante 24 horas/dia, como preconizado antigamente, 
encontra pouca adesao entre os adolescentes. Alguns estudos 
mais recentes mostram que o uso parcial (12 horas/dia) e tao 
efetivo como o uso por perfodo integral. 4 

Desde a Grecia antiga, o uso de exercicios para corrigir a 
postura tern sido preconizado. Fisioterapia e exercicios postu¬ 
rais dependem muito da colaboragao da crianga, que, alem da 
imaturidade motora, muitas vezes e dispersa e pouco interes- 
sada. Nas curvas flexiveis, nao estruturadas e que estejam 
abaixo de 40°, exercicios que tenham por objetivo manter o 
arco de movimento e melhorar o alinhamento parecem ser 
uteis em alguns casos. 5 

Outras formas de tratamento conservador, como acupun- 
tura, Pilates, ioga e eletroestimulagao lateral do tronco, tern 
defensores na literatura medica com algumas evidences de 
resultados positivos. 6 ' 8 

0 tratamento cirurgico e reservado para pacientes que ja te¬ 
nham pouco potencial de crescimento e que apresentam cur¬ 
vas mais acentuadas, geralmente acima de 40°. 


Cifose 

0 aumento da cifose toracica pode estar presente nas altera- 
goes posturais ou na enfermidade de Schuermann, uma alte- 
ragao mais complexa que afeta as vertebras de forma acentua- 
da, com urn encunhamento anterior. Mais frequentemente, o 
aumento da cifose dorsal esta associado a postura e encurta- 
mento muscular (Figura 6). 

Assim, nos casos de hipercifose, a recomendagao habitual 
sao exercicios posturais de alongamento da musculatura pos¬ 
terior e fortalecimento abdominal, algo que ioga e Pilates pre- 
conizam e que podem ser bastante uteis para os adolescentes 
com essa alteragao. 



Figura 5 Colete de Milwaukee, uma das orteses mais 
usadas no tratamento conservador da escoliose. 



Figura 6 A cifose acentuada geralmente esta associada a 
um encurtamento dos isquiotibiais. 
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Em alguns casos, o uso de colete corretivo pode ajudar e ra- 
ramente existe indicagao de tratamento cirurgico. 

Lordose 

Assim como a cifose, a lordose e uma curva normal da coluna 
vertebral, presente tanto na regiao cervical como na regiao 
lombar, embora esta ultima localizagao seja a que mais se rela- 
ciona ao nome. Apenas existe uma hiperlordose quando o an- 
gulo lombar sacral esta acima de 60°. Esse angulo e medido 
apenas em uma radiografia na incidencia de perfil da coluna, 
exame que raramente deve ser pedido. Em geral, nas meninas 
pre-puberais, ha urn aumento da lordose associado a urn au- 
mento da gordura abdominal (Figura 7). Essa lordose geral- 
mente e retificada com a inclinagao anterior do tronco. Caso 
nao ocorra a retificagao da lordose, ha uma deformidade fixa e 
que deve ser bem avaliada. Muitas vezes, isso decorre de uma 
contratura em flexao dos quadris e a lordose aumentada e 
uma reagao compensators. 

Em alguns casos, o aumento da lordose esta associado a 
urn escorregamento vertebral, quadro chamado de espondilo- 
listese, que raramente pode cursar com dor, pode ser progres¬ 
sive e exige urn acompanhamento mais rigoroso, embora a 
crianga e o adolescente possam ter uma vida praticamente 
normal, o que inclui ate a pratica de atividades esportivas. 

Dor 

E urn erro pensar que dor nas costas aflige apenas adultos, 
porque cada vez mais se observa esse quadro em criangas e 
adolescentes. Ma postura, desequilibrio muscular associado 
ao crescimento rapido, sedentarismo ou esporte de alto nivel 
praticado por pessoas dessa faixa etaria podem ser fatores que 
influenciam o surgimento de quadros dolorosos. Ao contrario 
do que ocorre na populagao adulta, na qual radiografias rara¬ 
mente mostram alteragoes, quando ha dor nas criangas, e 
mais provavel encontrar algum sinal de alteragao anatomica, 
infeegao ou neoplasias. Sao sinais de alerta: trauma agudo, li- 
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Figura 7 O aumento da lordose ocorre comumente nas 
meninas pre-puberdade, quando ha frequentemente um 
aumento da gordura abdominal. 


mitagao das atividades diarias, dor irradiada, perda de peso, 
dor noturna e febre. 

Uso de mochilas 

Uma das maiores preocupagoes dos pais em relagao a coluna 
vertebral esta associada ao peso das mochilas escolares usa- 
das pelas criangas. 910 0 peso da mochila e o modo como ela e 
carregada, com uma ou com as duas tiras nos ombros, tern, 
sem duvida, um impacto na postura e na marcha da crianga. 
Alguns estudos sugerem que o peso maximo a ser carregado 
em uma mochila nao deve exceder 10% do peso corporeo. 
Contudo, alem de nao haver evidences cientificas de que o 
peso da mochila influencie o aparecimento de deformidades 
na coluna vertebral, varios outros fatores podem estar envolvi- 
dos para o surgimento de dor nas costas. 

Um estudo realizado em Los Angeles com 1.540 criangas 
encontrou 37% de prevalencia de dor nas costas (Figura 8). 
Como 97% das criangas usam mochila, ela nao pode ser usada 
como uma variavel independente. Entretanto, o peso mais 
baixo da mochila e a disponibilidade de armarios foram fato¬ 
res importantes para minimizar a queixa de dor nas costas. 10 

E interessante notar que a legislagao de varios paises tern leis 
especfficas para evitar que trabalhadores carreguem peso exces- 
sivo, porem, nao ha leis para proteger as criangas. Alem disso, e 
comum que se encontrem situagoes nas quais elas levam de 30 
a 40% de seu peso corporeo em suas mochilas escolares. 



Figura 8 O peso excessivo das mochilas escolares pode 
estar relacionado a dor nas costas, segundo alguns 
estudos. 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que coluna vertebral possui curvaturas 
fisiologicas que sao fundamentals para o ortostatismo 
e a marcha. 

• Diagnosticar a escoliose por meio de avaliagao 
fundamentalmente clfnica, complementada por exames 
radiograficos. 

• Identificar corretamente os sintomas e sinais clinicos 
de escoliose idiopatica do adolescente e reformular os 
recursos adequados ao tratamento da doenpa. 

• Saber que o aumento da cifose dorsal esta mais 
frequentemente associado a postura e ao 
encurtamento muscular. 

• Ser capaz de diagnosticar a espondilolistese como 
causa de aumento da lordose lombar, que exige um 
acompanhamento mais rigoroso. 

• Formular diagnostico diferencial de dor nas costas 
incluindo problemas posturais, alteragoes anatomicas, 
doenpas infecciosas e neoplasicas. 

• Orientar adequadamente a crianpa e seus familiares 
quanto ao uso de mochilas e as consequencias 
prejudicial que pode provocar. 
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CAPITULO 3 


INFECCOES 
OSTEOARTICU LARES 
NA CRIANCA 

Rui Maciel de Godoy Junior 


Introdugao 

As infecgoes osteoarticulares na crianga sao potencialmente 
graves, pois podem acarretar sequelas ao osso em crescimento. 
Apesar de terem uma incidencia menor apos a era dos antibio- 
ticos e com a melhora das condigoes de higiene, essas infec¬ 
goes ainda sao relativamente frequentes e devem ser lembra- 
das para o adequado diagnostico e tratamento. 1 

Didaticamente, podem ser divididas em infecgoes osseas, 
conhecidas como osteomielite, e infecgoes articulares, cha- 
madas de artrite piogenica, artrite septica ou simplesmente 
pioartrite. 

A infecgao ossea mais comum na crianga e a osteomielite 
hematogenica aguda. Esse tipo de infecgao ocorre por via san- 
gumea e tern inicio na metafise ossea. A partir dela, pode ha¬ 
ver uma disseminagao para outros locais do osso ou mesmo 
para uma articulagao adjacente. A infecgao tambem pode 
ocorrer apos uma fratura exposta ou apos uma cirurgia ossea. 

A artrite septica ocorre geralmente por via hematogenica, 
com a infecgao instalando-se inicialmente na membrana sino- 
vial, podendo tambem se iniciar como osteomielite e subse- 
quente disseminagao para a articulagao. 2 Isso acontece por- 
que, nas criangas, algumas metafises sao intra-articulares, por 
exemplo, femur proximal, fibula distal, radio proximal e ume- 
ro proximal. 

Nesses locais, a infecgao pode se disseminar para a articu¬ 
lagao adjacente. Esse fato e relevante, pois a abordagem de 
tratamento deve levar em consideragao que a infecgao teve 
origem no osso. 

Mais rara, porem possivel, e a inoculagao direta do germe 
na articulagao. Ocorre, por exemplo, na crianga que esta enga- 
tinhando e fere o joelho com uma agulha inadvertidamente 
esquecida no solo. 

Osteomielites 

As osteomielites nas criangas podem ser divididas em quatro 
tipos: aguda, subaguda, cronica e cronica recorrente multifo¬ 
cal. 


A osteomielite hematogenica aguda (OHA) tern inicio subi- 
to e sintomas exuberantes (febre alta, dor intensa e queda do 
estado geral). 3 

A osteomielite subaguda e mais rara e os sintomas nao sao 
exuberantes, podendo estar presentes ate por 2 semanas an¬ 
tes de a familia procurar atendimento medico. 

A osteomielite cronica decorre, em geral, da falta de cura ou 
de tratamento adequado da OHA, da osteomielite subaguda 
ou, ainda, de fraturas expostas ou procedimentos operatorios 
nos ossos. 

A tuberculose ossea deve ser considerada no diagnostico 
diferencial. Em alguns casos, a imagem radiografica e seme- 
lhante a da osteomielite cronica, com formagao de abscesso 
osseo (Figura 1). 

A osteomielite cronica recorrente multifocal e muito rara e 
acomete varios locais. A etiologia ainda e pouco conhecida e o 
tratamento e muito controverso. 


WTi 


Figura 1 Tuberculose osteoarticular. Crianga de 3 anos 
com dores no quadril esquerdo. As hipoteses diagnosticas 
iniciais foram de cisto osseo, fibroma nao osteogenico e 
osteomielite. Apos a biopsia foi comprovado o diagnostico 
de tuberculose. 
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Neste capitulo, serao abordadas com mais detalhes a OHA 
e a artrite septica. 

Osteomielite hematogenica aguda 

A OHA e uma condigao grave que pode afetar o esqueleto ima- 
turo. Antes da epoca dos antibioticos, tinha um curso muitas 
vezes fatal ou com evolugao para osteomielite cronica. 4 Atual- 
mente, a incidencia diminuin muito com a melhora das condi- 
goes de higiene e com o advento dos antibioticos. Antes de 
1944, a mortalidade por OHA era de 45%. Apos 1944, com a 
descoberta e a introdugao da penicilina no arsenal terapeutico, 
a mortalidade caiu para 1% ou menos. Acredita-se que a inci¬ 
dencia atual seja de 1:5.000 por ano. Criangas menores de 5 
anos de idade sao mais afetadas pela OHA. 

0 tratamento precoce e adequado e muito importante, pois, 
muitas vezes, a infecgao pode acometer a cartilagem de cresci- 
mento do osso da crianga, provocando sequelas graves, como 
deformidades e encurtamentos. 

Fisiopatologia 

A OHA inicia-se na metafise ossea. Varias teorias tentam ex- 
plicar esse fato, sendo mais aceita a de que a circulagao carac- 
teristica dessa regiao (metafise) favorece a instalagao do em- 
bolo septico. De acordo com essa teoria, a crianga apresenta 
uma bacteremia consequente a uma infecgao, como otite ou 
faringite, e a bacteria instala-se na metafise, desencadeando o 
quadro de OHA. 

Os membros inferiores sao mais afetados que os superiores. 
De maneira geral, o femur e acometido em 27% dos casos, e a 
tibia, em 22%. No membro superior, o umero e acometido em 
12% dos casos, o radio em 4% e a ulna em 3%. 

Quadro clinico 

Sintomas gerais como febre alta, falta de apetite, irritabilidade 
e queda do estado geral estao presentes. Entretanto, as crian¬ 
gas podem nao apresentar febre. Em uma revisao, foi encon- 
trado que 40% dos casos estavam afebris no primeiro exame 
clinico. 5 

A OHA tern um quadro clinico caracteristico de dor locali- 
zada na metafise ossea comprometida. Em geral, a crianga 
pode apontar com o dedo o local da dor. Nas criangas peque- 
nas, percebe-se a reagao de dor ao se palpar a metafise acome- 
tida. Pode haver aumento de temperatura, edema e eritema 
no local dependendo do tempo de evolugao. 

A crianga recusa-se a apoiar o membro inferior acometido. 
No caso de o membro superior ser comprometido, observa-se 
uma impotencia funcional. Na OHA do umero proximal, o 
brago pode estar parado ao lado do corpo em uma postura se- 
melhante a da paralisia obstetrica. 

0 diagnostico diferencial deve ser feito com leucemia e tu- 
mores osseos, em especial com o sarcoma de Ewing. 

Na OHA neonatal, e muito importante salientar que, nessa 
faixa etaria, os sinais e sintomas sao menos evidentes. Muitas 
vezes, o recem-nascido nao apresenta febre, e os pais referem 
apenas aumento de volume no local e parada ou diminuigao 
de movimentos do segmento acometido. E comum referirem 


apenas desconforto da crianga ao lhe dar banho e/ou trocar- 
-lhe a roupa. 

0 diagnostico da OHA por vezes pode ser dificil, pois os pa- 
rametros analisados nem sempre estao muito alterados. Scott 
et al., em uma revisao de 116 casos de OHA, relatam que 36% 
dos casos admitidos apresentavam temperatura menor que 
37,5°C. Alem disso, 41% deles tinham o hemograma com me¬ 
nos de 10.550 leucocitos/mm 3 . 6 

Exames complementares 

1. Hemograma: e caracteristicamente infeccioso, em geral com 
mais de 12.000 leucocitos. 

2 Hemocultura: deve ser realizada, embora sua positividade 
seja pequena. Quando positiva, auxilia o diagnostico, a iden- 
tificagao do agente etiologico e a escolha do antibiotico. 

3 Proteina C reativa (PCR): a PCR esta com valores aumenta- 
dos, caracteristica de um processo infeccioso. E mais sensivel 
e especifica que a velocidade de hemossedimentagao (VHS) 
para acompanhar o processo de cura da OHA. Como os valo¬ 
res da PCR normalizam-se mais rapidamente, ela e melhor 
parametro de cura da infecgao do que a VHS (Figura 2). 

4. VHS: a VHS tambem esta com seus valores aumentados. 

5 Radiografia: nao e um bom meio de se fazer o diagnostico pre¬ 
coce. As primeiras alteragoes radiograficas na OHA so apare- 
cem por volta do 5 Q dia. Aguardar essas alteragoes para se ini- 
ciar o tratamento pode impedir a boa condugao do caso e 
provocar graves sequelas. 

6. Ultrassonografia: nao e um bom metodo para o diagnostico 
precoce da OHA. As alteragoes encontradas so se tornam evi¬ 
dentes quando ja ha formagao de abscesso subperiostal. Por 
outro lado, permite identificar se ha comprometimento arti¬ 
cular (derrame), sendo um exame essencial nos casos de ar¬ 
trite septica. 

7. Cintilografia: e pouco utilizada para diagnostico e tratamento 
da OHA. Eventualmente, pode ser feita para localizagao de 


PCR mg/L 



Figura 2 Curvas dos valores da VHS e da PCR em caso de 
OHA. Notar que os valores da PCR se normalizam mais 
rapidamente. 
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um quadro infeccioso. Por exemplo, em infecgoes da coluna, 
nas discites, na bacia e nas suspeitas de infecgao multifocal. 

8. Tomografia computadorizada (TC): deve ser evitada em crian¬ 
gas por conta da grande dose de radiagao ionizante necessaria 
para a sua realizagao. Sempre que possivel, preferir a resso- 
nancia magnetica (RM) que, alem de nao ter radiagao ioni¬ 
zante, mostra o acometimento osseo com maior precisao. 

9. RM: e o exame de escolha para localizagao e diagnostic em 
casos mais dificeis, como coluna, bacia e ossos do pe. As ima- 
gens mostram precocemente as alteragoes causadas por in¬ 
fecgao ossea, tendo grande vantagem sobre as radiografias, 
nas quais as primeiras alteragoes so sao visiveis apos o 5 Q dia. 

Tratamento 

0 tratamento da OHA e eminentemente operatorio. A drena- 
gem cirurgica deve ser realizada o mais precocemente possivel 
apos o diagnostic, para se evitar ou minimizar as possiveis 
sequelas. 

Alguns autores acreditam que o tratamento da OHA, se ins- 
tituido nos primeiros dias, pode ser feito apenas com a anti- 
bioticoterapia, mas a falta da drenagem cirurgica adequada 
esta associada a um aumento nas complicagoes da OHA. 

A antibioticoterapia deve ser instituida precocemente e 
ajustada, se necessario, apos a identificagao do agente etiolo- 
gico. 0 antibiotic deve ser bactericida, com boa penetragao 
ossea, usado em doses apropriadas e por via parenteral. Apos 
2 semanas, se houver melhora clinica, o antibiotic pode ser 
mudado para a via oral, mantendo-se, no total, por um perio- 
do minimo de 6 semanas. 

0 Staphylococcus aureus e o agente etiologico mais comum 
em todas as faixas etarias. Portanto, antes da identificagao do 
agente etiologico, a antibioticoterapia deve ser eficaz contra 
essa bacteria. 

Complicagoes 

Conforme ja discutido, a OHA e uma doenga grave que deve 
ser adequadamente conduzida para se evitar as sequelas. 

Entre as complicagoes, podem-se citar: osteomielite croni- 
ca, nos casos em que nao se conseguiu a cura da OHA; necrose 
avascular do osso ou de porgoes do osso acometido; disturbios 
do crescimento pelo comprometimento da fise, ocasionando 
deformidades e/ou encurtamentos; e, mais raramente, trom- 
bose venosa profunda, embolia pulmonar e disseminagao da 
infecgao. 

Artrite septica 

A artrite septica, infecgao de uma articulagao, tambem e co- 
nhecida por artrite piogenica ou pioartrite. 

A invasao do espago articular pelo agente infeccioso pode 
ocorrer por disseminagao hematogenica, inoculagao direta por 
trauma ou cirurgia, ou disseminagao a partir de um local adja- 
cente acometido por osteomielite ou celulite (Figuras 3 e 4). 
Pode ocorrer em qualquer idade, sendo mais frequente, po- 
rem, em criangas pequenas e idosos. 

Os adultos sao mais acometidos, porem, as consequencias 
em criangas sao muito piores. Conforme ja comentado com re- 


lagao a OHA, a infecgao no osso e na articulagao da crianga 
pode provocar graves sequelas para o resto da vida. No caso da 
artrite septica, alem das complicagoes citadas na OHA, pode- 
-se deparar com a perda parcial ou total dos movimentos da ar¬ 
ticulagao acometida. 

A artrite septica pode estar relacionada a outras doengas, 
como hemofilia, osteoartrose, artrite reumatoide, cancer, dia- 
bete, alcoolismo e cirrose. 

A artrite septica compromete predominantemente as arti- 
culagoes de carga dos membros inferiores. 0 quadril e o joelho 
correspondem a aproximadamente 60% dos casos. 

A artrite septica pode ocorrer concomitantemente com a 
OHA em criangas menores de 18 meses de vida. Isso acontece 
porque, nessa faixa etaria, o suprimento sanguineo da condro- 
epffise e unico. Quando o agente patogenico se instala na me- 
tafise ossea, ocorre a propagagao para a epifise, pois a circula- 
gao e compartilhada. Apos os 18 meses de idade, a cartilagem 
de crescimento torna-se uma barreira a essa propagagao. En- 
tretanto, nos casos em que a metafise e intra-articular, a dre¬ 
nagem do abscesso se faz diretamente para a articulagao, le- 
vando a uma artrite septica concomitante a OHA. 



Figura 3 OHA que evoluiu para artrite septica do quadril 
direito. Notar as lesoes no colo femoral que indicam que o 
inicio da infecgao foi na metafise (seta). 



Figura 4 Evolugao do caso da Figura 3. Apos drenagem 
cirurgica e antibioticoterapia, evoluiu para cura da 
infecgao e boa fungao articular. Radiografia com 7 anos de 
pos-operatorio. 
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As metafises intra-articulares sao o umero proximal, o fe¬ 
mur proximal, a fibula distal e o radio proximal. Portanto, esse 
processo (OHA + artrite septica) pode ocorrer no ombro, no 
quadril, no tornozelo e no cotovelo. 

Fisiopatologia 

A via de contaminagao da articulagao e hematogenica, em ge- 
ral por urn foco infeccioso a distancia, podendo ocorrer tam- 
bem por contiguidade, nos casos de inoculagao direta e de 
traumas. 

A infecgao inicia-se com a invasao bacteriana na jungao si- 
novial-cartilagem articular. Ocorre uma hiperemia sinovial e 
infiltragao de polimorfonucleares, e as enzimas de resposta in- 
flamatoria sao ativadas. As bacterias produzem enzimas e to- 
xinas que provocam a destruigao da cartilagem articular. 

A artrite septica ocorre com maior frequencia no joelho 
(41% dos casos). Outras articulagoes acometidas sao: 

• quadril: 23% (local onde o tratamento inadequado pode oca- 
sionar as mais graves sequelas); 

• tornozelo: 14%; 

• cotovelo: 12%; 

• ombro: 4%. 

Quadro clinico 

0 quadro clinico e semelhante ao da OHA. A dor na articula¬ 
gao acometida e importante e existe uma limitagao da mobili- 
dade articular. Essa limitagao, em geral, e maior na artrite sep¬ 
tica do que na OHA. 

Ocorre tambem urn aumento do volume articular, que e 
mais facil de identificar nas articulagoes superficiais. No qua¬ 
dril, que e uma articulagao profunda, esse aumento muitas ve- 
zes nao e identificado. 0 mesmo ocorre com o aumento de 
temperatura local e o eritema, que geralmente sao mais difi- 
ceis de identificar no quadril. 

A crianga apresenta febre alta e queda do estado geral. Mu- 
danga de humor, irritabilidade e perda de apetite em geral es- 
tao presentes. Lembrar que, no recem-nascido, esses sinto- 
mas sao pouco evidentes. 

A crianga adota uma posigao antalgica e evita movimentar 
o membro acometido. No quadril, essa posigao e de flexao, ab¬ 
dugao e rotagao externa. Os valores aproximados da posigao 
antalgica no quadril sao: 

• flexao: 45°; 

• abdugao: 15°; 

• rotagao externa: 15°. 

Nessa posigao caracteristica, a capsula articular esta mais rela- 
xada e pode conter maior volume; por isso, o paciente com ar¬ 
trite septica adota essa posigao. Ao se tentar movimentar o 
quadril, a crianga apresenta dor intensa e, apos o exame, retor- 
na a posigao antalgica. 

Nas outras articulagoes, tem-se as seguintes posigoes an- 
talgicas caracteristicas: 

• joelho e cotovelo: 30 a 60° de flexao; 

• tornozelo: 10 a 20° de flexao plantar; 

• punho: posigao neutra; 


• ombro: 30 a 65° de abdugao com flexao e rotagao neutras. 
Exames complementares 

Devem ser realizados os mesmos exames ja citados na aborda- 
gem a OHA. 0 hemograma apresenta urn aumento dos poli¬ 
morfonucleares com desvio a esquerda. A VHS e a PCR estao 
aumentadas. A hemocultura tern uma positividade ao redor 
de 30%. 

As radiografias devem ser realizadas com tecnica para par¬ 
tes moles e podem mostrar: edema de partes moles, alteragao 
da capsula articular, subluxagao da articulagao e aumento do 
espago articular. Da mesma maneira que na OHA, na artrite 
septica, as radiografias nao sao o melhor metodo de diagnosti- 
co. As alteragoes descritas podem se apresentar de modo tar- 
dio, nao sendo o ideal para urn tratamento adequado. 

A ultrassonografia, por outro lado, e urn exame essencial 
para o diagnostico. Ela pode identificar a presenga de nivel li- 
quido e subluxagao ou luxagao da articulagao. Pode, ainda, ser 
utilizada como metodo auxiliar para a realizagao da pungao 
articular. 

A cintilografia e pouco utilizada e pode mostrar urn aumen¬ 
to da captagao periarticular. 

A pungao articular deve ser realizada e o material coletado 
deve ser submetido a bacterioscopia, cultura e antibiograma. 

A identificagao do agente etiologico e importante para a 
realizagao da antibioticoterapia correta. 0 Staphylococcus au¬ 
reus e o agente etiologico mais frequente. Outros agentes de¬ 
vem ser considerados, como o Haemophilus influenzae e a 
Neisseria gonorrhoeae , esta principalmente nos adultos e ado- 
lescentes com vida sexual ativa. 

Diagnostico diferencial 

0 diagnostico diferencial da artrite septica deve ser realizado 
com: infecgao de tecidos moles periarticulares, artrite induzi- 
da por cristais (gota), trauma, hemartrose (hemofilia, anemia 
falciforme), osteomielite, smdrome periarticular (bursite, ten- 
dinit e), trombose venosa profunda e corpo estranho. 

Para o diagnostico diferencial da pioartrite com a OHA, de- 
vem-se considerar: dor mais intensa a mobilizagao da articulagao 
na pioartrite e dor pontual a palpagao da metafise ossea na OHA. 

Tratamento 

Apos o diagnostico, a drenagem cirurgica deve ser realizada 
com urgencia para evitar ao maximo as potenciais complica- 
goes. Inicia-se uma antibioticoterapia empirica sistemica ate a 
identificagao correta do agente etiologico com cultura e anti¬ 
biograma e, a partir dai, com monoterapia especffica para a 
bacteria encontrada. A imobilizagao com tragao ou aparelho 
gessado no membro acometido ajuda a diminuir a dor no pos- 
-operatorio. Fisioterapias passiva e ativa devem ser instituidas 
assim que possivel. 

Cada servigo realiza o seu proprio esquema de antibiotico¬ 
terapia empirica. Urn exemplo eficaz e a associagao de oxacili- 
na (1 g via endovenosa, a cada 6 horas) com gentamicina (3 a 
5 mg/kg, a cada 8 horas). A antibioticoterapia e mantida por 2 
semanas com via parenteral e mais 4 semanas por via oral. 
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Complicagoes 

A artrite septica e uma doenga grave que, se nao for adequada- 
mente tratada, pode evoluir com complicagoes serias, como: 
pioartrite cronica, subluxagao da articulagao, necrose ossea, 
luxagao patologica da articulagao, osteoartrose, limitagao par- 
cial ou total dos movimentos articulares (Figura 5), dismetria 
de membros (Figura 6), osteomielite, abscesso pelvico, infec- 
gao persistente. 



Figura 5 Sequela de artrite septica do quadril direito 
em adolescente de 13 anos. (A) Aspecto clinico: notar 
deformidade e encurtamento do membro inferior direito. 
(B) Aspecto radiografico: notar destruigao da articulagao 
do quadril. 


Consideragoes finais 

A artrite septica e uma doenga grave que pode acarretar com¬ 
plicagoes serias. Deve-se melhorar o atendimento primario e 
realizar urn diagnostic precoce e preciso. 

0 tratamento, com drenagem cirurgica e antibioticoterapia, 
deve ser instituido o quanto antes, pois o tratamento tardio 
pode acarretar sequelas graves na crianga. 



Figura 6 Sequela de artrite septica do quadril direito 
com encurtamento do femur. (A) Aspecto clinico: notar 
a diferenga na altura dos joelhos (setas). (B) Aspecto 
radiografico: notar o encurtamento do colo femoral direito 
(seta). 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer as caracteristicas conceituais dos diferentes 
tipos de osteomielite na crianga. 

• Saber que a osteomielite geralmente tern inicio com 
episodio de bacteremia. 

• Suspeitar de quadro de osteomielite hematogenica 
aguda pela historia clfnica e exame fisico, e realizar os 
exames complementares capazes de confirmar o 
diagnostico. 

• Saber que, no perfodo neonatal, os sinais e sintomas da 
osteomielite hematogenica aguda e da artrite septica 
sao pouco evidentes. 

• Relacionar os agentes microbianos mais comuns na 
etiologia da artrite septica. 

• Saber que a causa mais frequente da artrite septica e a 
propagagao de osteomielite adjacente. 

• Definir um procedimento terapeutico adequado para a 
artrite septica. 

• Compartilhar o manuseio diagnostico e terapeutico da 
osteomielite hematogenica aguda e da artrite septica 
com o ortopedista pediatrico. 
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CAPITULO 4 


DESVIOS ANGULARES 
E ROTACIONAIS DOS 
MEMBROS INFERIORES 

Rui Maciel de Godoy Junior 


Desvios angulares 

No piano frontal, a angulagao entre o femur e a tibia pode ser 
considerada normal quando tern urn valor entre 5 e 7° de val- 
gismo. Como se sabe, o valor normal nao e absoluto, sendo 
correto afirmar que existe uma faixa normal de angulagao nos 
joelhos. Existem variagoes individuals, raciais e de acordo 
com o sexo. Sabe-se que os orientais tern, predominantemen- 
te, os joelhos com uma angulagao em varo. 0 sexo feminino 
apresenta uma angulagao em valgo, nos joelhos, maior que o 
masculino. Essa diferenga anatomica se deve ao fato de que a 
bacia e mais larga nas mulheres. 

Angulagao normal dos joelhos 
Nao existe uma angulagao precisa que possa ser considerada 
normal, mas sim uma faixa de angulagoes dentro de urn pa- 
drao normal. Valores entre 5 e 10° varo e entre 10 e 12° valgo 
podem ser incluidos dentro do padrao de normalidade. Essas 
variagoes devem ser entendidas como normals desde que o 
eixo mecanico dos membros inferiores esteja normal. Quando 
necessario, esse eixo deve ser avaliado pelo ortopedista em ra- 
diografias. Suas alteragoes podem acarretar artrite degenerati- 
va em longo prazo. A grande maioria dos adultos geralmente 
apresenta uma angulagao em valgo de 7°. 

Eixo mecanico nos membros inferiores 
Na posigao ortostatica, em uma radiografia panoramica dos 
membros inferiores, uma linha tragada entre a cabega femoral 
e o centra da articulagao do tornozelo deve passar pelo centra 
da articulagao do joelho. E o eixo mecanico dos membros infe¬ 
riores, que deve ser avaliado nos casos em que haja duvida se 
os joelhos examinados se encontram na faixa de normalidade. 

Definigao de valgo e varo 

Esses termos ortopedicos podem ser dificeis de memorizar e 
provocam algumas confusoes. “Valgo” e quando o segmento dis¬ 
tal se afasta da linha media do corpo (Figura 1). “Varo” e quando 
o segmento distal se aproxima dessa linha media (Figuras 2 e 3). 


Portanto, na posigao de pe, quando se observa que os tor- 
nozelos fleam afastados ao se juntarem os joelhos, tem-se 
uma angulagao em valgo ou tambem chamada de valgismo 
dos joelhos. De acordo com a definigao, o segmento distal, ou 
seja, a perna, esta afastada da linha media do corpo. Urn ter- 
mo coloquial muito utilizado pelas maes nessa situagao de 
valgismo e o de “joelhos em X”. 



Figura 1 Joelhos valgos. Notar que as pernas se afastam 
da linha media do corpo. Deformidade conhecida 
popularmente como "joelhos em X". 
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Figura 2 Joelhos varos fisiologicos em uma crianga com 
um ano de idade. Notar que as pernas se aproximam da 
linha media do corpo. 



Figura 3 Deformidade grave. Joelhos varos em 
decorrencia de raquitismo. 

Quando o paciente, em pe, nao consegue juntar os joelhos, 
pois os tornozelos se encostam antes, tem-se uma angulagao 
em varo ou um varismo dos joelhos. 

Existe uma famosa regra mnemonica que diz que “o valgo 
nao cavalga”. Essa ahrmagao refere-se a imagem da dihculda- 
de que tern uma pessoa com os joelhos valgos em se posicio- 
nar adequadamente no dorso do cavalo. 


Esses termos tambem sao utilizados em outros segmentos 
corporeos. Como exemplo, e possivel citar o cotovelo que nor- 
malmente tern uma angulagao em valgo. 

Angulagao normal para os joelhos da crianga 
Desde o nascimento ate a idade adulta, o ser humano passa por 
variagoes na angulagao dos joelhos que sao consideradas nor¬ 
mals, fazendo parte do desenvolvimento natural da crianga. 

0 recem-nascido, em geral, tern os joelhos varos, que ficam 
retificados (angulagao zero entre o femur e a tibia), ate por vol- 
ta dos 2 anos de vida. A partir dessa idade, os joelhos das 
criangas evoluem para uma angulagao em valgo, muitas vezes 
acima do limite considerado normal. Com o desenvolvimento 
natural, ocorre uma diminuigao desse valgismo acentuado ate 
chegar ao valgismo fisiologico de mais ou menos 5° por volta 
dos 7 anos de idade. 

Essa evolugao natural das angulagoes hsiologicas dos 
membros inferiores esta bem documentada pelo trabalho 
classico de Salenius/Vankka (Figura 4). 

0 desenvolvimento natural das angulagoes dos joelhos das 
criangas deve ser bem conhecido, sendo de fundamental im¬ 
portance para se evitar tratamentos desnecessarios. Da mes- 
ma maneira, o esclarecimento aos pais sobre essas alteragoes 
hsiologicas minimiza sua ansiedade ao constatar as deformi- 
dades na crianga. 

Portanto, o eixo longitudinal entre o femur e a tibia, ou en¬ 
tre a coxa e a perna, pode softer variagoes angulares no decor- 
rer do desenvolvimento. Dessa maneira, uma crianga pode 
apresentar joelhos varos quando recem-nascido e, por volta da 
idade do inicio da marcha, os joelhos se retihcam e, posterior- 
mente, tornam-se valgos em outra fase de seu crescimento. 



Figura 4 Grafico que mostra a evolugao normal da 
angulagao dos joelhos do nascimento aos 13 anos. (A) 
Nota-se que ao nascimento tem-se um varismo de 15 
graus. (B) Por volta de 2 anos, os joelhos estao retificados. 
(C) O valgismo atinge o pico maximo ao redor dos 3 para 
4 anos. (D) A partir dessa idade, ocorre uma corregao 
espontanea atingindo 5 graus de valgismo por volta dos 7 
anos de idade. 

Fonte: adaptada de Salenius e Vankka, 1975. 1 
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Essas variagoes angulares representam uma evolugao fisiolo- 
gica da morfologia dos membros inferiores e, na grande maio- 
ria das vezes, tendem ao alinhamento espontaneo. 

Exames complementares 

Na crianga com aproximadamente 1 ano de idade, e comum o 
aspecto arqueado (varo) dos membros inferiores, muitas ve- 
zes associado a certo grau de torgao medial das tfbias. Mesmo 
nas formas mais acentuadas, ha tendencia a corregao espon- 
tanea, sem necessidade de nenhum tratamento. Nas varieda- 
des persistentes ou com eventual piora da deformidade, deve- 
-se avaliar a possibilidade de tendencia hereditaria familiar e 
racial e investigar doengas metabolicas, como raquitismo, al- 
gumas formas de displasias epifisarias, osteogenese imperfei- 
ta e doenga de Blount. A doenga de Blount e uma deformidade 
adquirida da regiao proximal da tibia. Ocorre uma alteragao na 
porgao medial da epifise e da metafise que provoca a deformi¬ 
dade (Figura 5A). Ha uma diminuigao do crescimento nessa 
regiao medial, enquanto, na regiao lateral, a tibia cresce nor- 



Figura 5 (A) Molestia de Bount: notar a deformidade nas 
porgoes mediais da epifese e da metafise (seta). Joelho 
direito comprometido e joelho esquerdo normal. 

(B) Deformidade em varo associada a osteogenese 
imperfeita: notar o encurvamento do femur, a diminuigao 
da espessura das corticais e a osteoporose. 


malmente. Isso acarreta uma deformidade em varo que pode 
ser progressiva e que necessita de tratamento ortopedico. Em 
casos com deformidade pequena, pode ser necessaria a utili- 
zagao de uma ortese, enquanto nas deformidades maiores, o 
tratamento e, em geral, operatorio. 

Como se observa na Figura 4, por volta dos 2 anos de idade, 
os joelhos passam a ter urn valgismo que aumenta ate os 4 
anos. A partir dessa idade, a tendencia e de corregao esponta- 
nea ate os 7 anos. Aproximadamente 75% das criangas com 3 
anos de idade apresentam urn valgismo fisiologico dos joelhos. 
Em casos de obesidade, a associagao desse valgismo com os 
pes pianos pode provocar queixas de cansago e dificuldade 
para correr e praticar esportes. 

Quando a crianga estiver fora desses padroes considerados 
normais, devem-se solicitar radiografias e uma avaliagao feita 
pelo ortopedista pediatric. 

Da mesma forma, quando ha uma clara alteragao da mar- 
cha, deformagoes ou irregularidades no desgaste dos calgados, 
deve-se realizar uma avaliagao mais cuidadosa. 

Outras situagoes em que urn exame detalhado deve ser rea- 
lizado incluem: deformidades unilaterais ou assimetricas; 
crianga com baixa estatura; disturbios genetics ou endocri- 
nos; historia de trauma ou infecgao pregressa e antecedente 
familiar de deformidades que necessitaram de tratamento or¬ 
topedico. 

Radiografias 

As radiografias sao essenciais ao diagnostic e ao planejamen- 
to de eventual tratamento ortopedico. 

Devem ser realizadas com o paciente em pe (ortostaticas) e 
com as patelas voltadas para a frente. Os raios sao direciona- 
dos perpendicularmente e devem ser centrados nos joelhos. 

Tomografia computadorizada 
A tomografia computadorizada (TC) e urn exame a ser evitado, 
especialmente em criangas. A quantidade de radiagao ioni- 
zante a qual os pacientes sao submetidos nesse exame e mui- 
to grande. De modo geral, a TC nao traz maiores esclarecimen- 
tos do que as radiografias, tanto do ponto de vista diagnostic 
quanto para o planejamento do tratamento. 

Ressonancia magnetica 

A ressonancia magnetica (RM) geralmente nao e necessaria. 
Alem de ser dispendiosa e nem sempre dispomvel, pode 
requerer sedagao para que o paciente seja adequadamente 
avaliado. Do mesmo modo que a TC, nao traz maiores esclare- 
cimentos para o diagnostic e para o planejamento do trata¬ 
mento. 

Tratamento das deformidades angulares 
Como na grande maioria dos casos, as deformidades angulares 
evoluem para corregao espontanea. Nenhum tratamento e ne- 
cessario se seu padrao e considerado normal. E importante o 
esclarecimento dos pais sobre as deformidades, o acompanha- 
mento do crescimento da crianga e as avaliagoes periodicas 
para se ter certeza de que a evolugao esta dentro do previsto. 
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Quando houver alteragoes da marcha ou deformagao dos 
calgados, e necessaria a avaliagao quanto a necessidade ou 
nao de utilizagao de orteses. 

0 tratamento operatorio esta indicado nos casos de defor- 
midades graves como na doenga de Blount, na osteogenese 
imperfeita ou no raquitismo (ver Figura 5B). 

Desvios rotacionais 

Os desvios rotacionais dos membros inferiores representam 
queixa frequente em consultorios de pediatras e ortopedistas. 

A crianga que tern os pes “virados para dentro” ao andar, al¬ 
teragao tambem chamada de “marcha de periquito”, pode 
apresentar um problema ortopedico grave ou apenas uma va- 
riagao normal propria da idade. Os familiares fleam preocupa- 
dos com esse tipo de andar e geralmente dizem que a crianga 
cai muito porque, ao correr, os pes batem um contra o outro, 
desequilibrando-a e provocando a queda. 

Pode ocorrer tambem uma marcha com os pes “virados 
para fora” Esse tipo de andar, imortalizado por Chaplin no seu 
personagem “Carlitos”, e mais raro, porem associado com 
maior frequencia a problemas ortopedicos mais graves, como 
sera comentado a seguir. Representa, as vezes, uma alteragao 
fisiologica propria daquele individuo. 

Caracteristicas 

Desvio rotacional e uma deformidade na qual ocorre uma rota¬ 
gao anormal ao longo do eixo do membro, provocando uma al¬ 
teragao no angulo de progressao da marcha. 0 paciente anda 
com os pes virados para dentro ou para fora, com a possibili- 
dade de apresentar deformidade nos quadris, nas pernas ou 
nos pes. 

Definigao de angulo de progressao da marcha 
0 angulo de progressao da marcha e formado pelo eixo dos 
pes, com uma linha reta imaginaria tragada ao longo do cami- 
nho percorrido pelo paciente durante a marcha (Figura 6). 



Figura 6 Angulo de progressao da marcha. Angulo 
observado na marcha entre o eixo longitudinal do pe e a 
linha de deslocamento do paciente. 
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Figura 7 Grafico mostrando a variagao dos valores do 
angulo de progressao da marcha de acordo com a idade. 
Notar que a faixa de normalidade inclui valores de +15° 
a -10°. Os valores positivos sao convencionados para a 
rotagao lateral e os negativos para a rotagao medial. 

Fonte: adaptada de Mercer, 1993. 2 
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Valores do angulo de progressao da marcha 
Da mesma maneira referida para os desvios angulares do joe- 
lho, nao existe um valor normal absoluto para o angulo de pro¬ 
gressao da marcha, e sim uma “faixa” de angulos considerada 
normal. 0 paciente normal pode andar com um angulo “zero”, 
ou seja, com os pes voltados diretamente para frente, ou com 
os pes virados para dentro com um angulo de progressao da 
marcha de ate 10° negativos. Sao considerados normais os an¬ 
gulos de progressao da marcha de ate 15° positivos (pes vira¬ 
dos para fora) (Figura 7). 

Marcha em rotagao medial ou em rotagao 
lateral 

0 responsavel traz o paciente ao consultorio referindo que ele 
anda com os pes “virados para dentro” ou “virados para fora”. 
Na ortopedia, isso e denomidado, respectivamente, de mar¬ 
cha em rotagao medial e em rotagao lateral, de acordo com a 
alteragao apresentada no angulo de progressao da marcha. 


A crianga que anda com os pes virados para dentro ou para 
fora pode apresentar uma deformidade no quadril, nas pernas 
ou nos pes. 

E importante fazer o diagnostico correto para saber se ha 
ou nao necessidade de tratamento e qual modalidade e reco- 
mendavel. Na grande maioria dos casos, e uma deformidade 
que se corrigira espontaneamente com o crescimento da 
crianga. Entretanto, esse tipo de andar na infancia e na adoles- 
cencia tern o risco de ser provocado por doengas que necessi- 
tam de tratamento ortopedico. 

Alteraqoes rotacionais originarias do quadril 
No quadril, deve-se avaliar o grau de anteversao do colo do fe¬ 
mur, que e a sua angulagao com o piano frontal. Na crianga, 
essa angulagao geralmente e maior e vai diminuindo no decor- 
rer do seu crescimento ate a idade adulta. Ao nascimento, o 
angulo e de 40° e, aos 8 anos de vida, de 15°, que e correspon- 
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dente ao valor do adulto. Quando existe um aumento do angu- 
lo de anteversao, ha tendencia de se colocar o membro em ro¬ 
tagao medial para melhor centralizagao da cabega femoral na 
cavidade acetabular. Isso gera uma rotagao medial do membro 
inferior e leva a crianga a andar com os pes “virados para den- 
tro”. Esse posicionamento dos quadris esta associado tambem 
a certos habitos posturais, como sentar ajoelhado sobre os pes 
ou com as pernas voltadas para fora e, ainda, debar de brugos 
com os pes virados para dentro. Ao se examinar essas criangas, 
observa-se predominio da rotagao medial sobre a lateral nos 
quadris, e sua intensidade avalia-se em decubito ventral e os 
joelhos fletidos em 90°. Nessa posigao, faz-se a rotagao me¬ 
dial dos quadris, e, quanto mais as pernas se aproximam do 
piano horizontal, maior o grau de anteversao (Figura 8). 

As criangas que andam com os pes virados para fora podem 
ter uma doenga grave nos quadris, que e o escorregamento da 
epifise proximal do femur. Essa condigao ocorre na pre-ado- 
lescencia, provoca uma deformidade no colo femoral e o trata- 
mento ortopedico deve ser realizado de modo operatorio e de 
maneira urgente, para evitar a progressao da deformidade (Fi¬ 
gura 9). 

Doengas neurologicas, como a paralisia cerebral e a mielo- 
meningocele, tambem sao capazes de provocar alteragoes ro- 
tacionais nos membros inferiores. 

Alteragoes rotacionais originarias da perna 
Os desvios rotacionais dos membros inferiores podem ter sua 
origem nas pernas. A torgao medial das tfbias pode estar pre¬ 
sente e deve ser adequadamente identibcada. Com o paciente 
sentado na borda da mesa, colocam-se os membros com os 
joelhos fletidos e as patelas voltadas para a frente, observan- 
do-se a torgao tibial. 

Com a crianga em decubito ventral, avalia-se o angulo coxa-pe. 
A analise desse angulo da uma informagao precisa sobre a pre- 
senga ou nao do problema rotacional na perna (Figura 10). A 
torgao tibial costuma ser fisiologica em criangas, mas pode ser 
consequencia de doengas neuromusculares. 

Alteragoes rotacionais originarias dos pes 
A crianga pode andar com os pes virados para dentro ou para 
fora em decorrencia de alteragoes nos proprios pes. A adugao 
dos pes, resultante de metatarsos varos, o pe torto congenito 
(equino-varo-aduto) e outras deformidades dos pes tambem 
podem ser responsaveis por esse tipo de marcha (Figura 11). 

A avaliagao dos pes e importante e deve ser realizada de 
maneira cuidadosa para se evitar erros de diagnostico. 

Na paralisia cerebral, a marcha pode ser feita com os pes vi¬ 
rados para fora em uma tentativa de ampliar a base de susten- 
tagao e obter um equibbrio corporeo melhoi. 

Deformidades graves dos pes podem levar a abdugao do an- 
tepe, provocando a marcha em rotagao lateral. 

Tratamento e orientagoes nos desvios 
rotacionais 

Apos a identificagao do problema e de sua origem no quadril, 
na perna ou nos pes, e preciso saber orientar os familiares nos 



Figura 8 (A) Mensuragao da amplitude de rotagao medial 
dos quadris. (B) Mensuragao da amplitude de rotagao 
lateral dos quadris. 



Figura 9 (A) Escorregamento de epifise proximal do femur 
em adolescente com 13 anos. Notar a posigao em rotagao 
lateral do membro inferior esquerdo. (B) Escorregamento 
da epifise femoral proximal em adolescente de 13 anos. 
Radiografias mostam a deformidade na regiao do colo 
femoral esquerdo (seta). Notar a diferenga com o quadril 
direito que nao foi acometido. 
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casos em que uma corregao espontanea e esperada, e solicitar 
exames complementares ou avaliagao do ortopedista pediatri- 
co quando necessario um tratamento especializado. 

As criangas que tem anteversao de colo femoral, com res¬ 
pective aumento da rotagao medial do quadril, requerem 
orientagoes no sentido de corrigir a postura de sentar e deitar. 

A utilizagao de orteses pode ou nao ser necessaria para pro- 
porcionar uma corregao funcional desse tipo de problema. A 
recomendagao de atividades fisicas adequadas tambem e util. 

Os exercicios de postura e a propria conscientizagao da 
crianga auxiliam a corregao. Ha tendencia a corregao esponta¬ 
nea desse tipo de marcha ao redor dos 5 ou 6 anos de idade, 
quando o unico problema e a anteversao do colo femoral. 

Vale lembrar que os pacientes que andam com os pes vira- 
dos para fora podem ter uma doenga grave nos quadris, que e 


o escorregamento da epifise proximal do femur. Devem ser 
avaliados por especialista, e o tratamento e urgente. 

Doengas neurologicas, como a paralisia cerebral e a mielo- 
meningocele, requerem avaliagoes cuidadosas, pois geralmen- 
te necessitam de tratamento ortopedico operatorio (Figura 12). 

As deformidades rotacionais nas doengas neuromuscula- 
res se devem a presenga de um desequilibrio muscular e, por- 
tanto, nao tendem a melhorar, e sim a se agravar com o passar 
do tempo. 

As deformidades mais graves dos pes sao passiveis de trata¬ 
mento operatorio, como nos casos de sequelas de pes tortos 
congenitos e de doengas neuromusculares. 

0 pe metatarso varo geralmente tem uma evolugao benig- 
na, com corregao espontanea (Figura 13). 



Figura 10 Angulo coxa-pe. Formado por linhas tragadas 
no eixo longitudinal da coxa e na planta do pe. Deve ser 
medido com o paciente em decubito ventral, flexao de 90° 
do joelho e quadril em rotagao neutra. 



Figura 11 Pe torto equino varo aduto bilateral. 



Figura 12 Pes em paciente com paralisia cerebral. A 
deformidade em geral e progressiva em razao do 
desequilibrio muscular. 



Figura 13 Pe metatarso varo. 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer os criterios objetivos dos conceitos de valgo 
e varo aplicaveis a conformagao dos membros 
inferiores. 

• Saber que joelho valgo e joelho varo podem ser de 
origem fisiologica. 

• Conhecer o desenvolvimento normal das angulagoes 
dos joelhos das criangas para evitar tratamentos 
desnecessarios. 

• Saber identificar a tendencia hereditaria familiar de 
valgismo e varismo. 

• Formular diagnostico diferencial de valgismo e varismo, 
incluindo raquitismo, displasias epifisarias, osteogenese 
imperfeita e doenga de Blount. 

• Diagnosticar, por exame fisico, os desvios rotacionais 
dos membros inferiores e o perfil de marcha 
decorrente. 

• Saber indicar exames de imagem para diagnostico de 
desvios angulares e rotacionais de membros inferiores. 

• Orientar apropriadamente os pais da crianga e 
encaminha-la, quando necessario, a avaliagao do 
ortopedista pediatrico. 
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CAPITULO 5 


DEFORMIDADES 
CONGENITAS DOS PES 

Alexandre Francisco de Lourenqo 
Jose Antonio Pinto 


Introdugao 

Ha diversas alteragoes congenitas dos pes que podem ser en- 
contradas no recem-nascido; uma das mais comuns e o pe tor- 
to congenito (PTC). Com o uso de ultrassonografia morfologi- 
ca, muitos diagnostics sao feitos ainda no periodo pre-natal. 

0 termo “pe torto congenito” e usado para se referir ao pe 
equino-cavo-varo. 0 PTC pode ser uma deformidade isolada 
(idiopatica) ou associada com outras alteragoes (Figura 1). 

Outras formas de alteragoes congenitas incluem o metatar- 
so aduto, o pe calcaneo valgo e o pe talo vertical. 0 metatarso 
aduto e uma alteragao apenas da parte anterior do pe, que se 
encontra aduzido. Geralmente tern uma boa evolugao, mesmo 
nos casos mais acentuados, podendo ser tratado com gessos 
ou orteses. 0 pe calcaneo valgo e apenas uma alteragao postu¬ 
ral causada pela posigao dos pes dentro do utero e regride fa- 
cilmente em poucos dias, espontaneamente ou com exerci- 
cios e manipulagoes feitos pelos pais. 0 pe talo vertical e a 
forma mais grave de PTC e geralmente esta associada a outras 
alteragoes, como artrogripose ou mielomeningocele. Essa al¬ 
teragao geralmente requer tratamento cirurgico (Figura 2). 

Pe torto congenito (equino-cavo-varo) 

A etiologia do PTC e desconhecida e a sua incidencia e muito 
variavel. Em Sao Paulo, foi observada uma incidencia de 
2,17/1.000 nascidos. Ha acometimento bilateral em torno de 
50% dos casos. 0 sexo masculino e mais acometido, em uma 
proporgao aproximada de 2:1. 

Diagnostico 

E possivel ter o diagnostico pre-natal por meio da ultrassono¬ 
grafia (Figura 3). 1 Contudo, apenas ao nascimento pode-se fa- 
zer efetivamente o diagnostico pelo exame fisico. Nao ha neces- 
sidade de radiografias ou qualquer outro exame complementar. 

Patologia 

A deformidade e bastante caracteristica e envolve a perna, que 
apresenta atrofia da panturrilha, e o pe, que esta em equino- 



Figura 1 Aspecto clinico do pe torto congenito bilateral 
com a deformidade caracteristica em equino-cavo-varo. 



Figura 2 Pe talo vertical, tambem chamado de "pe em 
mata-borrao" ou pe piano valgo convexo, uma das mais 
graves formas de deformidade congenita. 


-cavo-varo. 0 principal componente da deformidade no PTC e 
a luxagao medial do complexo formado pelo navicular, calca¬ 
neo e cuboide em relagao ao talo. 

Tratamento 

Atualmente, tem-se observado uma mudanga importante no 
modo de tratamento do PTC em virtude da imensa repercus- 
sao mundial obtida pelo metodo conservador de Ponseti, que 







2022 . TRATADO DE PEDIATRIA • SECAO 24 ORTOPEDIA 


tem representado uma revolugao no manejo do PTC. 23 E ex- 
tremamente simples, indolor e, quando aplicado corretamen- 
te, com o auxilio da amamentagao materna, muitas vezes a 
crianga ate dorme durante a confecgao do gesso corretivo (Fi- 
gura 4). Esse tratamento permite a corregao de 90% dos casos 
de pe torto idiopatico, independentemente de sua gravidade. 

E importante o pediatra saber alguns passos desse trata¬ 
mento para poder lidar com as duvidas dos pais, reforgar as re- 
comendagoes dadas pelo ortopedista pediatrico e colaborar 
com o sucesso dos resultados. 


Figura 3 Ultrassonografia mostrando diagnostico pre-natal 
de pe torto congenito. 


0 metodo Ponseti envolve manipulagoes suaves e trocas 
gessadas realizadas semanalmente, sendo necessarias geral- 
mente 5 semanas em media para obter a corregao de quase to- 
dos os componentes da deformidade, exceto o equinismo, que 
exige urn pequeno procedimento cirurgico, a tenotomia do 
tendao calcaneo (Figura 5). 

Sao pontos fundamentals para o sucesso do tratamento: 

• a crianga deve estar calma; a amamentagao deve ser estimula- 
da durante a confecgao do gesso em urn ambiente adequado; 

• duas pessoas devem fazer o gesso inguinopodalico (nao pode 
ser feito gesso curto tipo “botinha”); 

• nunca se deve forgar o pe (apenas molda-lo bem); 

• tenotomia do tendao calcaneo deve ser realizada quando res- 
ta apenas o equino como deformidade. 

Apos a retirada do ultimo gesso, a manutengao da corregao e 
realizada por uma barra de abdugao (aparelho de Denis-Brow- 
ne), em uso continuo por 3 meses, seguido por uso noturno 
em urn periodo de 3 a 4 anos (Figura 6). Quando a deformida¬ 
de e unilateral, o membro normal deve bear em rotagao exter¬ 
na de40°. 

Ha algumas dificuldades com o metodo, sendo a principal a 
adesao ao uso da ortese. A falha de se usar a ortese e a maior 
causa de recidiva da deformidade. A importancia do uso ade¬ 
quado para manter a corregao deve ser bem enfatizada para os 
pais. Aqueles que seguem corretamente o uso da ortese sao os 
que obtem o melhor resultado (Figura 7). 




Figura 5 A tenotomia do tendao calcaneo e a ultima etapa 
Figura 4 A confecgao do gesso deve ser bem feita, antes do gesso final. Apenas um ponto e necessario e nao 

moldando o pe em corregao progressiva a cada semana. fica cicatriz. 
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Figura 6 A ortese de abdugao deve ser usada por tempo 
integral durante 3 meses apos o final da fase de gessos, 
ou seja, pode ser retirada apenas para banho. Apos esse 
periodo, deve ser mantida por mais 3 anos para uso 
durante o sono (12 h/dia). 



Figura 7 Aspecto clfnico antes e depois do tratamento 
pelo metodo Ponseti. 


Tratamento cirurgico 

Com o emprego adequado da tecnica de Ponseti, as indicagoes 
de cirurgias extensas diminuiram. Mesmo pacientes com pes 
inveterados tern beneficio de manipulagao gessada antes de se 


fazer qualquer procedimento cirurgico e, algumas vezes, po- 
dem ser totalmente corrigidos. * 1 2 3 4 Assim, provavelmente no fu- 
turo serao cada vez mais raras as indicagoes de liberagoes ci- 
rurgicas mais amplas. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que o pe torto congenito e uma das mais 
comuns alteragoes congenitas dos pes. 

• Lembrar que e possfvel ter o diagnostico pre-natal de 
pe torto congenito por meio do uso da ultrassonografia. 

• Entender que o tratamento conservador corrige a 
maioria dos casos de pe torto congenito. 
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CAPITULO 6 


DORES NOS MEMBROS 
INFERIORES DA CRIANQA 

Claudio Santili 
Gilberto Waisberg 
Miguel Akkari 


Introdugao 

Casos de criangas com dores de origem traumatica pratica- 
mente dispensam maior investigagao clinica, enquanto as 
causas nao traumaticas exigem uma avaliagao pormenorizada. 
Exames subsidiaries costumam ser puramente auxiliares para 
confirmar ou negar a hipotese formulada. 

0 historico de trauma facilita muito a localizagao da dor e a 
elaboragao diagnostica, mas a investigagao das causas nao 
traumaticas e mais dificil, podendo ser afecgoes sistemicas ou 
irradiagao da coluna vertebral. 

Por outro lado, o facil diagnostico de lesao traumatica exige, 
em situagoes especiais, como na crianga de baixa idade, uma 
investigagao circunstancial quanto ao agente, pois pode se tra- 
tar de negligencia ou mesmo abuso fisico. 

A idade e essencial na avaliagao de dores nas pernas. Em 
casos de bebes que ainda nao caminham e nao falam, a histo- 
ria clinica e fornecida pelos cuidadores e deve ser consistente, 
detalhada e complementada por exame fisico acurado. Crian¬ 
gas maiores podem fornecer informagoes, que sao comple- 
mentadas pelas dos adultos. 

0 foco deste capitulo sao as dores nos membros inferiores 
de causa nao traumatica, apresentadas segundo as causas 
mais frequentes na pratica clinica, em uma ordem de acordo 
com a idade e o segmento da perna afetado: articulagoes do 
quadril, joelho, tornozelo, pes ou diafises. Isso nao significa 
que determinada afecgao nao possa ocorrer em outra idade. 

Lactentes tern uma vulnerabilidade muito grande do orga- 
nismo, principalmente as infecgoes; cada bacteremia prove- 
niente de urn foco a distancia, como as vias aereas superiores, 
expoe as articulagoes a urn risco de formagao de embolos sep- 
ticos. Articulagoes que tern a metafise ossea incluida no am- 
biente capsular, como as regioes proximais do femur e do 
umero, podem disseminar urn foco infeccioso inicialmente in- 
traosseo, caracterizando a osteoartrite. 0 abscesso pode estar 
mascarado por urn hematoma, mais viscoso ou serossangui- 
nolento, com grumos; se houver pus, e preciso drena-lo, alem 
de administrar antibioticoterapia apropriada. Sempre que 


possivel, evitar as retragoes de partes moles e manter a estabi- 
lidade esqueletica ou articular. 

Criangas maiores apontam a localizagao dos processos in- 
fecciosos articulares ou osseos e passam a claudicar e a “defen¬ 
der” a regiao da dor. 

0 diagnostico diferencial da dor no quadril pode ser dificil 
quando nao houver febre ou manifestagao de comprometi- 
mento sistemico; principalmente nas criangas acima da idade 
pre-escolar, deve-se incluir a sinovite transitoria e a doenga de 
Legg-Calve-Perthes. 

Sinovite transitoria do quadril 

A sinovite transitoria do quadril e uma condigao inflamatoria 
autolimitada e nao especifica. E a causa mais frequente de dor 
no quadril nas criangas com menos de 10 anos, acometendo 
mais os meninos que as meninas (3:1) e afetando mais o lado 
direito. E frequentemente precedida por infecgao das vias ae¬ 
reas superiores nos ultimos 30 dias, mas nao ha comprovagao 
de infecgao nos dados laboratoriais ou mesmo no lfquido sino- 
vial eventualmente aspirado. 

A dor costuma aparecer subitamente, apos atividade fisica 
mais intensa. 0 aumento do volume articular e a distensao 
capsular desencadeiam a dor, que pode irradiar-se para a face 
medial da coxa e do joelho, fazendo a crianga claudicar. Pode 
haver urn quadro pre-febril, mas a crianga nao fica prostrada e 
apenas a dor limita a sua atividade. A rotagao interna do qua¬ 
dril e a adugao causam aumento subito da dor e, portanto, es¬ 
ses movimentos ficam limitados. A atitude antalgica mantem 
o quadril em urn grau variavel de flexao (Figura 1). 

Na investigagao complementar, o hemograma e a velocida- 
de de hemossedimentagao (VHS) sao normais ou discreta- 
mente alterados. A radiografia pode exibir distensao da capsu- 
la articular, mas o exame mais apropriado e a ultrassonografia, 
nao havendo necessidade de exames mais sofisticados e one- 
rosos (Figura 2). 

0 tratamento consiste de medidas gerais analgesicas e re- 
pouso. 
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Figura 1 Posigoes de conforto do membro inferior: 
flexao, abdugao e rotagao lateral moderadas, apoiando o 
segmento corporeo no leito. 



Figura 2 Rarefagao metafisaria no colo femoral: sinal 
tardio de osteoartrite do quadril. 


A reavaliagao na fase ativa do processo e obrigatoria, mes- 
mo desaparecendo os sintomas, e tambem 8 a 10 semanas 
apos o quadro agudo, para descartar afecgao reumatica e ne¬ 
crose avascular. 


Doenga de Legg-Calve-Perthes 

A doenga de Legg-Calve-Perthes e definida como uma necrose 
avascular do nucleo secundario de ossificagao da epifise proxi¬ 
mal do femur durante o desenvolvimento da crianga. Pode 
ocorrer dos 2 aos 16 anos, mas e mais comum entre 4 e 9 anos. 

Trata-se de uma doenga autolimitada de causa desconheci- 
da, na qual automaticamente se instala o processo de repara- 
gao, com vasos e tecidos neoformados, que gradativamente 
substituem o osso morto por osso imaturo e nao mineralizado. 
Durante esse processo, o que se observa na evolugao radiogra- 
fica e a substituigao gradativa da massa ossea densa (fase de 
necrose), que vai sendo interpenetrada por urn tecido de ra- 
diotransparencia aumentada, acinzentada e mais escura, 
como que tornando a cabega femoral “pulverizada”, “floculada” 
e, muitas vezes, com aparencia de haver espagos “vazios e 
sem osso”, que caracterizam o tecido cartilaginoso na fase de 
reossificagao (Figura 3). 

A incidencia da doenga de Legg-Calve-Perthes e variavel, 
havendo relatos desde 1:12.500 ate 1:1.200, sendo mais co¬ 
mum nos meninos (4:1) e na raga branca. 0 inicio dos sinto- 
mas ocorre em mais de 80% das vezes entre 4 e 9 anos, com 
pico de acometimento em torno dos 6 anos de idade. 0 lado 
esquerdo e mais acometido; a bilateralidade ocorre em 10 a 
20% dos casos. 

0 quadro clinico inicial pode ser de dor e claudicagao rela- 
cionadas com atividade fisica, as vezes confundidas com algu- 
ma especie de trauma. Sao localizadas na regiao inguinal ou 
irradiadas no territorio sensitivo do nervo obturatorio para a 
face medial da coxa e do joelho. 

Ao exame clinico articular, ha maior ou menor restrigao dos 
movimentos de rotagao interna, abdugao e flexao. A contratu- 
ra intensa dos adutores ao movimento de abdugao do quadril 
indica pior prognostic, assim como a restrigao global da mo- 
bilidade articular. Tambem influem no prognostic da doenga 
a idade de imcio - quanto menor a idade, maior a possibilida- 
de de remodelagao e adaptagao -, o sexo e a obesidade. 

0 principal diagnostic diferencial e a artrite infecciosa, 
cujo sintoma e a dor intensa, acompanhada de febre e grande 
incapacidade funcional, em razao da posigao antalgica. E co¬ 
mum haver sinais de comprometimento geral e alteragoes la- 
boratoriais, como aumento da VHS, da proteina C reativa 
(PCR) e leucocitose com desvio a esquerda. A certeza do diag¬ 
nostic diferencial obtem-se mediante a pungao articular e a 
aspiragao de material infeccioso ou francamente purulento. 
Artrites de origem reumatologica, principalmente as pauciar- 
ticulares, podem ter seu imcio confundido com a doenga de 
Legg-Calve-Perthes. 0 diagnostic diferencial e feito com exa- 
mes de laboratorio e de imagem. 0 comprometimento e mais 
localizado na interface articular, e nao no nucleo osseo da 
cabega femoral. As artrites reumaticas sao caracterizadas por 
osteopenia regional e irregularidades nos contornos das su¬ 
perficies articulares. Tumores osseos tambem podem ser con- 
fundidos com a doenga de Legg-Calve-Perthes, principalmen¬ 
te os que acometem a epifise ou os justaepifisarios, como 
granulomas eosinofilos, osteoblastomas, condroblastomas, 
linfomas e osteoma osteoide. Outra doenga inflamatoria que 
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Figura 3 Fases radiograficas da doenga de Legg-Calve-Perthes: (A) predominio de necrose; (B) fragmentagao do nucleo; 
(C) reossificagao. (D) Radiografia demonstrando a cabega femoral reossificada. Observar as diferentes densidades 
radiograficas do osso, fundidas com alguma especie de trauma. Sao localizadas na regiao inguinal ou irradiadas no 
territorio sensitivo do nervo obturatorio para a face medial da coxa e do joelho. 


tambem deve ser excluida no diagnostic da doenga de Legg- 
-Calve-Perthes e a artrite tuberculosa, na qual ha provas tuber- 
culinicas positivas e maior envolvimento da cartilagem articu¬ 
lar com pingamento do espago do que comprometimento do 
nucleo osseo epifisario. Em caso de comprometimento bilate¬ 
ral dos quadris, devem ser afastadas as hipoteses de displasias 
epifisarias ou espondiloepifisarias, cujos portadores tern bioti- 
po caracteristico e historia familiar de hipotireoidismo, que 
acomete criangas de menor idade, nas quais se devem investi- 
gar os hormonios tireoidianos, e de anemias hemoliticas, 
como a falciforme, que pode ser evidenciada com provas posi¬ 
tivas de falcizagao. 

0 objetivo principal do tratamento na doenga de Legg-Cal- 
ve-Perthes e obter e manter a centralizagao do quadril durante 
o periodo ativo da doenga, por meio de procedimentos cirurgi- 
cos ou conservadores, estes representados por todo o apare- 
lho que “deixe a crianga andar” (aparelhos de descarga), imo- 
bilizagao em aparelhos gessados ou plasticos, ou ainda 
repouso no leito, com deslocamento em cadeiras de rodas ou 
com o uso de muletas. 

Epifisiolise 

A partir do periodo pre-pubere, a queixa de dor na regiao in¬ 
guinal ou na face medial da coxa e do joelho, acompanhada de 
claudicagao mal relacionada com trauma, indica o risco de es- 


corregamento epifisario proximal do femur, tambem conheci- 
do por epifisiolise ou epifisiolistese, caracterizado pelo deslo¬ 
camento posterior da epifise em relagao ao colo do femur 
(Figura 4). A doenga incide entre 10 e 16 anos nos meninos e 
entre 8 e 15 anos nas meninas, em uma proporgao de 2 meni¬ 
nos para cada menina, sendo que o dobro de casos acomete o 
lado esquerdo, em comparagao com o direito. 

0 inicio da dor pode ser agudo ou insidioso, e ela pode ser 
localizada no quadril, na regiao inguinal ou irradiar-se para a 
face interna da coxa e do joelho. 0 paciente pode deambular 
claudicando com ou sem dor ou estar incapacitado para o 
apoio e a marcha. Pode haver ainda atitude em flexao e rota- 
gao externa do quadril e diminuigao da rotagao interna. 

No exame radiografico, pode-se constatar a presenga e/ou 
a gravidade da doenga de acordo com o grau de escorregamen- 
to da epifise. Na incidencia radiografica de frente da bacia, no 
pre-deslizamento, observa-se urn alargamento da altura da 
fise e porose, com o borramento da metafise do colo; no desli- 
zamento leve, nota-se uma diminuigao da altura no domus 
central da fise, quando comparada com a altura do lado nor¬ 
mal (Figura 5). Na incidencia de perfil do quadril, observa-se o 
escorregamento posterior da cabega femoral que, no desliza- 
mento leve, e menor que 1/3 do diametro do colo; no desliza- 
mento moderado, e menor que a metade do colo; e no desliza- 
mento grave, ultrapassa a metade da largura do colo. 
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0 tratamento da epifisiolise caracteriza uma emergencia or- 
topedica, em razao do risco de progressao da doenga, sendo ne- 
cessaria a intervengao precoce. 0 tratamento de eleigao e cirur- 
gico e varia conforme o grau do deslizamento. Na maioria dos 



Figura 4 Epifisiolistese do quadril, mostrando o desvio 
agudo da epifise para a regiao posterior do colo. 



Figura 5 Sinais radiograficos para o diagnostico do 
escorregamento epifisario. (A) Aumento da altura da 
placa de crescimento. (B) Diminuigao da altura do nucleo 
epifisario. (C) Sinai de Trethowan, quando a linha de Klein 
nao atravessa parte da epifise. (D) Sinai de Steel: pontos 
de radiolucencia no colo, indicando que a epifise deslocou 
para a regiao posterior, sobrepondo-se a imagem do colo 
(sinal crescente). 


casos, pode ser feita a fixagao in situ, com urn parafnso canula- 
do percutaneamente que promove a epifisiodese da cabega 
com o colo do femur (Figura 6). Para os casos graves, reservam- 
-se as osteotomias, que sao procedimentos mais complexos. 

As complicagoes mais temidas sao a necrose da cabega fe¬ 
moral e a condrolise, que podem ser espontaneas ou decorren- 
tes do tratamento. 

Dor anterior no joelho do adolescente 

A pratica esportiva sem avaliagao medica e orientagao tecnica 
especializada pode ser prejudicial, pois muitas vezes ultrapas- 
sa o limite biologico do sistema musculoesqueletico, com ris¬ 
co de lesoes por esforgos repetitivos. E preciso que o medico, 
ao orientar urn jovem e seus pais, reforce conceitos fisiologi- 
cos sobre saude e atividade fisica, considerando o crescimento 
rapido que ocorre nesse periodo e a necessidade de autoafir- 
magao por parte do jovem. Na sociedade moderna, a midia 
acaba por estimular o cuidado excessivo com o corpo, e muitas 
academias despreparadas tern gerado condicionamentos fisi- 
cos inadequados e adversos que podem desencadear proble- 
mas na vida adulta do adolescente. E aconselhavel que o jo¬ 
vem seja bem avaliado individualmente e orientado para uma 
atividade fisica pertinente, a fim de nao se submeter a profis- 
sionais ou equipamentos inadequados aos objetivos de saude 
fisica e mental. Nao sao recomendaveis, por exemplo, exerci- 



Figura 6 Fixagao in situ de escorregamento epifisario 
femoral proximal leve. 
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cios de musculagao as meninas antes dos 14 anos e aos meni- 
nos antes dos 16 anos. 

A dor ou desconforto na regiao anterior do joelho do adoles- 
cente e uma sintomatologia quase sempre inespecifica e deve 
fazer parte do diagnostic de algumas afecgoes que se locali- 
zam no quadril, pois pode ser uma dor referida. Os pacientes 
devem ser submetidos a uma anamnese completa e examina- 
dos deitados, devendo-se avaliar coluna, quadris e todo o 
membro inferior. 

Alem do inventario sobre atividades, vicios posturais, ante- 
cedentes pessoais e familiares, devem-se considerar predispo- 
nentes anatomicos locais, como instabilidade capsuloliga- 
mentar, instabilidade patelar, plica sinovial, osteocondrite 
dissecante, nevralgia traumatica do nervo safeno, doenga de 
Osgood-Schlatter e tendinite do polo inferior da patela (doen- 
ga de Sinding-Larsen-Johanson). 

Muitos adolescentes nao conseguem apontar o local de dor, 
indicando toda a regiao anterior do joelho. Essa dor ou o des¬ 
conforto mal localizado, relacionados ou nao com a atividade 
fisica, obrigam a investigagao da musculatura e, frequente- 
mente, o que se encontra e uma enorme retragao dos muscu- 
los isquiotibiais. A comprovagao clinica e feita pelo teste de 
flexao do quadril com o joelho mantido em extensao, o que 
provoca a retificagao da lordose lombar acompanhada de dor 
moderada, mas aguda (tipo estiramento), que se localiza pos- 
teriormente na coxa ou no cavo popliteo. A causa dessa inade- 
quagao nao e clara, mas provavelmente e reflexo do desequili- 
brio entre a atividade fisica (que e voltada apenas para o ganho 
de massa muscular), a ausencia de exercicios para alonga- 
mento muscular e o ritmo de crescimento osseo acelerado. As¬ 
sociate a isso o fato de que, em grande parte do seu tempo, o 
adolescente e sedentario, permanecendo sentado - e mal sen- 
tado - na escola, no carro ou diante do computador, manten- 
do uma atitude de flexao dos joelhos. 

Quando excluida uma causa organica estrutural mediante 
o exame fisico - eventualmente, complementado por uma ra- 
diografia simples -, tem-se uma disfungao, cuja reabilitagao 
se baseia em exercicios fisioterapicos para o reequilibrio e a 
readaptagao musculoesqueletica. 

Entre as causas organicas mais comuns de dor na regiao 
anterior do joelho esta aquela localizada na tuberosidade an¬ 
terior da tibia, onde se insere o ligamento patelar. Conhecida 
como doenga de Osgood-Schlatter, o processo era mais co¬ 
mum nos meninos, mas, com o incremento das atividades fi- 
sicas de jovens de ambos os sexos, tern se tornado frequente 
tambem nas meninas. Definida originalmente como trauma- 
tismo com avulsao parcial do tuberculo tibial, e tida hoje como 
epifisite (inflamagao da epifise de tragao), resultado de urn 
processo continuo de microtraumas por tragao ou esforgos 
constantes. Alem da queixa de dor localizada que piora a digi- 
topressao, a flexao maxima, a extensao abrupta e ao subir e 
descer rampas, ocorre o aumento de volume local com tume- 
fagao do tuberculo tibial anterior, muitas vezes bilateral. A in¬ 
vestigagao da mobilidade articular e da elasticidade dos mus- 
culos denuncia o encurtamento concomitante e significativo 
dos flexores dos joelhos (retragao dos musculos isquiotibiais). 


As radiografias simples nas projegoes frontal e de perfil de¬ 
vem ser realizadas para descartar outras causas de dor, como 
tumor osseo. A projegao de perfil exibira uma irregularidade 
ou ate mesmo a presenga de urn ossiculo na insergao do liga¬ 
mento patelar junto a tuberosidade anterior da tibia (Figura 7). 

Habitualmente, os pacientes respondem bem ao tratamen- 
to conservador com aplicagao de gelo (crioterapia) no local, 
uso de anti-inflamatorios nao hormonais (AINH) e fisiotera- 
pia, que se inicia com medidas anti-inflamatorias locais segui- 
das de cinesioterapia com alongamento dos musculos isquio¬ 
tibiais e quadriceps e, depois, fortalecimento equilibrado de 
ambos os grupos musculares. 



Figura 7 Doenga de Osgood-Schlatter: (A) aspecto clinico 
e (B) radiografico. 
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Periodos curtos de imobilizagao podem ser adotados quan- 
do a dor e muito intensa e o jovem nao consegue deslocar-se 
durante as atividades da vida diaria. 

Sao muito raras as eventualidades de tratamento cirurgico 
com enucleagao do ossiculo heterotopico na tuberosidade ti- 
bial. Esse tratamento e reservado para casos de dor incontro- 
lavel, posto que, quase sempre, a dor cede com a chegada da 
maturidade. Esses ossiculos podem ser ressecados quando a 
dor persiste na vida adulta. 

Dores nas pernas 

A chamada “dor do crescimento” e urn tema de discussao obri- 
gatoria para desmistificar situagoes que se consagraram e se 
perpetuaram sem uma consubstanciada investigagao etiopa- 
togenica. 

Urn exemplo tfpico e a historia de uma crianga com idade 
entre 3 e 6 anos que acorda no inicio da noite (mais raramente, 
mais tarde) com urn choro agudo e se queixa de dores nas per¬ 
nas. Nao ha localizagao exata, podendo ser apontada toda a 
perna, a coxa ou o cavo popliteo. A mae refere ainda que, apos 
breve massagem, a crianga logo adormece e acorda no dia se- 
guinte sem qualquer manifestagao da dor noturna. Raramente 
e necessario administrar analgesico. A anamnese dirigida con- 
firma que nao ha regularidade para o aparecimento das dores, 
mas que frequentemente acontecem apos urn dia de atividade 
fisica recreativa mais intensa. E comum que a crianga nao seja 
muito disposta a caminhadas e menos interessada por espor- 
tes que utilizam a corrida. A mae frequentemente informa que 
a crianga pede colo quando caminha, acha que a crianga tern 
“marcha pesada” e que ja procurou varios medicos, que teriam 
dito que era “normal, pois era dor de crescimento”. 

Se todas as criangas crescem, por que so algumas sentem 
as tais “dores do crescimento”? Se todo o organismo esta cres¬ 
cendo, por que a “dor do crescimento” so afeta os membros in- 
feriores? Nao deveria tambem haver dor na coluna e nos mem¬ 
bros superiores, que tambem estao crescendo? Se o 
crescimento vai desde o nascimento ate o final da adolescen- 
cia, por que essas dores ocorrem quase que exclusivamente no 
periodo pre-escolar? E tudo muito obscuro, mas nao pode ser 
aceito com tamanha simplicidade, justificando-se uma inves¬ 
tigagao seria dos casos. 

A investigagao clinica inclui a historia detalhada, seguida 
de urn rigoroso exame clinico postural e de todo o sistema 
musculoesqueletico quanto a inspegao, palpagao e testes de 
amplitude articular. Frequentemente pouco substrato anato- 
mofuncional e encontrado, restando duas situagoes bem iden- 
tificaveis. Na primeira delas, a crianga tern uma especie de pe 
piano postural (perda do arco longitudinal do pe ao estar ereta, 
quando exerce as pressoes de carga sobre o pe) e, ao exame do 
retrope, existe urn valgo do calcaneo (Figura 8) com uma an- 
gulagao “negativa” do eixo do tendao calcaneo, mas que se tor- 
na “positiva” quando se solicita que a crianga fique na “ponta 
dos pes”, refazendo-se o arco longitudinal e exibindo o varis- 
mo normal do calcaneo. 0 valgismo do calcaneo leva a uma di- 
ficuldade flagrante para a propulsao a marcha e a crianga exer¬ 
ce a atividade em urn limiar elevado de solicitagao muscular. 



Figura 8 Valgo do retrope caracterizado pelo desvio 
lateral do tendao calcaneo. 


Em repouso, os musculos podem softer contragoes e retragoes 
adaptativas, que podem causar dor similar a das caibras. 

Urn teste clinico terapeutico simples constitui-se na adigao 
de uma palmilha no interior do calgado com elevagao da borda 
interna dos retropes (para neutralizar o valgo dos calcaneos) e 
apoio para o arco longitudinal. Ao usa-la, a crianga passa a 
sentir maior conforto e tern melhor desempenho nas ativida¬ 
des fisicas habituais. Pode-se dizer que passa a “gostar de usar 
a palmilha”, cansando-se menos e tornando-se mais competi- 
tiva. As dores noturnas praticamente desaparecem ou tor- 
nam-se muito mais espagadas e raras. 

0 acompanhamento clinico mostra que a crianga, por si so, 
atingira a superagao dessa “dificuldade mecanica”, neutrali- 
zando o valgo com o proprio desenvolvimento e dispensando 
o uso da palmilha, uma vez que ela nao e urn artefato corretivo, 
mas urn acessorio coadjuvante temporario. 

Mais questionaveis sao as dores nos membros inferiores 
das criangas geradas por adaptagoes do tronco ou das proprias 
pernas as alteragoes posturais torcionais. 0 exemplo mais co¬ 
mum desse tipo de acometimento e a persistence da torgao 
externa da tibia (mais comum a direita) da postura fetal, que, 
no crescimento, e compensada pela rotagao interna de todo o 
membro inferior. Por vezes, as criangas sao afligidas nos qua- 
dris, nos joelhos e ate no tronco, mimetizando uma escoliose 
lombar por rodarem o tronco compensatoriamente sobre o 
membro inferior, o que poderia ser qualificado como sindrome 
torcional. As queixas muitas vezes sao vagas, mas a crianga e 
tida como desengongada e portadora de ma postura. 

Eventualmente, crises de dores sao deflagradas nos qua- 
dris, o que leva a diagnosticos como a sinovite transitoria do 
quadril. Diante desse quadro, e obrigatoria a pesquisa do an- 
gulo coxa-pe, que revela quase sempre uma torgao interna ou 
externa da perna em relagao ao femur (Figura 9). Nao e neces- 
saria a corregao, mas exige a compreensao dos pais e a cons¬ 
cience de que a dor ou o desconforto podem surgir nos exces- 
sos de solicitagao mecanica da atividade da crianga. 0 
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Figura 9 Angulo coxa-pe indicando a torgao externa da 
perna. 


desenvolvimento e a pratica diaria vao promovendo fenome- 
nos adaptativos compensatorios de rotagao dos membros in- 
feriores e do tronco, tornando a deformidade muito pouco per- 
ceptivel esteticamente. 

Coalizao tarsal 

Coalizao tarsal e definida como a uniao entre dois ou mais os- 
sos do tarso, consequente a uma falha congenita. Essa uniao 
pode ser ossea, cartilaginosa ou fibrosa, dependendo do teci- 
do encontrado no local da coalizao. Nao raramente, as coali¬ 
zoes sao isoladas, mas podem coexistir com outras malforma- 
goes, como a hemimelia fibular, a sindrome de Apert e a 
smdrome de Nievergelt-Pearlman. 

As coalizoes tarsais mais comuns sao a calcaneonavicular e 
a talocalcanea, que juntas somam 90% dos casos, mas apenas 
cerca de metade sao sintomaticos. 

A idade de imcio da dor na coalizao calcaneonavicular osci- 
la entre 8 e 12 anos, e na talocalcanea e de 12 a 16 anos, o que 
coincide com a metaplasia da cartilagem para osso, ou seja, a 
ossificagao do tecido que era cartilaginoso. Em geral, a dor e 
insidiosa e pode ter localizagao no seio do tarso ou ser difusa, 
piorando com a atividade fisica e melhorando com o repouso. 
Pode-se observar ainda o valgo progressivo do retrope, urn 
aplanamento gradativo do arco longitudinal medial e a dimi- 
nuigao da mobilidade subtalar, com dificuldade adaptativa em 
solos irregulares e para a velocidade na corrida. 

0 paciente deve ser inteiramente examinado, com o objeti- 
vo de se avaliarem malformagoes associadas. No exame espe- 
cifico, direcionado pela queixa de dor e mau posicionamento 
do pe, deve-se atentar para a inspegao do arco longitudinal 
medial, que pode estar ausente ou diminuido, acarretando urn 
pe piano com retrope em valgo. Dois testes permitem verificar 
a mobilidade da subtalar: o teste de Jack, no qual se eleva pas- 
sivamente o halux do paciente, devendo-se observar o resta- 
belecimento da forma do arco longitudinal (medial) do pe (Fi¬ 
gura 10), que indica mobilidade da subtalar; no outro teste, 
pede-se que o paciente fique nas pontas dos pes e, se houver 
mobilidade normal da subtalar, ocorrera urn varo do calcaneo. 
Em urn pe piano flexivel, a mobilidade da subtalar e normal; se 


o pe piano for causado por uma coalizao, a mobilidade da sub¬ 
talar esta comprometida. 

A diminuigao da mobilidade da subtalar gera uma sobrecar- 
ga das articulagoes adjacentes, e os estudos radiograficos po¬ 
dem mostrar osteofitos marginais as articulagoes, como espo- 
roes de tragao sob a forma de “bico” ou o alargamento do 
processo lateral do talus. 0 estudo radiografico dos pes na po- 
sigao ortostatica de frente e em perfil, incidencias obliquas e 
axiais, geralmente elucida a suspeita de uma barra ossea que 
pode ser mais bem visualizada na tomografia computadoriza- 
da (TC) axial (Figura 11). No caso de coalizoes cartilaginosas 
sintomaticas, a cintilografia ou a ressonancia magnetica (RM) 
sao mais indicadas no auxflio ao diagnostic, uma vez que es- 
sas coalizoes ainda cartilaginosas podem nao ser detectaveis 
no estudo radiografico simples. 

0 tratamento das coalizoes tarsais e feito apenas se houver 
sintomas e deve ser iniciado de forma conservadora, com o 
uso de palmilhas ou de imobilizagoes gessadas. Se nao ocorrer 
a remissao do quadro com o tratamento conservador, esta in- 
dicada a intervengao cirurgica, podendo-se promover ressec- 
gao da coalizao e interposigao de material inerte como gordura 
ou cera de osso, corregoes com o emprego associado de osteo- 
tomias ou ate a artrodese com o objetivo de tratar a dor. 

Outras causas de dor nos pes da crianga 

A doenga de Kohler e uma osteocondrose desencadeada pela 
necrose do navicular do tarso. Trata-se de uma afecgao benig- 
na que ocorre geralmente entre 4 e 5 anos de idade, sendo 
mais comum nos meninos (3:1), e que pode ser bilateral em 
30% dos casos. A causa nao e esclarecida, mas supoe-se que o 
dano vascular asseptico seja decorrente de esforgos repetiti- 
vos no local, que ocluem os plexos vasculares do tecido espon- 
joso. 0 quadro clinico e de claudicagao, muitas vezes sem dor, 
com edema e fenomenos inflamatorios na insergao do muscu- 



Figura 10 Teste de Jack: a elevagao passiva do halux 
restitui o arco longitudinal. 



Figura 11 Coalizao tarsal: barra ossea entre o calcaneo e o 
osso navicular. 
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lo tibial posterior. Ao exame radiografico, ha esclerose e irre- 
gularidade na ossificagao do navicular (Figura 12). 0 tratamen- 
to e sintomatico e, se a dor for intensa, recomenda-se 
imobilizagao por 6 semanas, mantendo o pe em equino e varo 
discretos. Apos o episodio agudo, o uso de palmilha para o su- 
porte do arco longitudinal diminui o estresse e a dor no local. 
0 prognostic e bom. 

A apofisite de Sever e caracterizada por dor moderada ou 
intensa na tuberosidade posterior do calcaneo. A faixa etaria 
em que ocorre com frequencia e entre 9 e 11 anos nos meninos 
e entre 8 e 10 anos nas meninas. Historia de hipersensibilida- 
de, frequentemente ligada as atividades esportivas, e dor de- 
flagrada pela palpagao da face posteromedial do calcaneo le- 
vam a suspeita clinica da apofisite, que deve ser diferenciada 
de outras afecgoes no local, como a tendinite do tendao calca¬ 
neo. E comum haver limitagao da dorsiflexao do pe. 

0 exame radiografico e de pouca valia, uma vez que as irre- 
gularidades observadas na apofise posterior do calcaneo sin¬ 
tomatico tambem podem ser evidenciadas no lado normal (Fi¬ 
gura 13). 

0 tratamento e sintomatico, com aplicagao local de gelo e 
uso de AINH. Mecanicamente, a adogao de calgados com pe- 



Figura 12 Aspecto radiografico da necrose do osso 
navicular (doenga de Kohler). 


quenos saltos (2 a 2,5 cm) e repouso relativo quanto a ativida- 
de fisica aliviam a dor. Fisioterapia para alongamento do tri¬ 
ceps sural e uma boa medida para evitar prolongamento da 
crise ou mesmo recidiva da dor aguda. 

A osteocondrose de Freiberg, caracterizada pela necrose da 
cabega do segundo metatarso (Figura 14) ou mais raramente 
do terceiro, pode ocorrer entre 10 e 18 anos de idade em indivi- 
duos previamente normais, com atividade fisica intensa. E 
mais comum nas meninas e pode ser bilateral. A causa e des- 
conhecida, mas os quadros clinico e laboratorial sao tipicos de 
urn processo inflamatorio. 

Clinicamente, ha dor insidiosa que se exacerba com a ativi¬ 
dade fisica, o que forga a propulsao dos pes. Pode tambem ha¬ 
ver edema e limitagao da mobilidade da articulagao metatar- 
sofalangica. 

0 tratamento e a abstengao da atividade fisica, o controle 
da sintomatologia e medidas locais para diminuir a pressao na 
cabega do metatarso. 

Outra causa de dor no pe no imcio da adolescencia e o intu- 
mescimento clinico de uma saliencia medial no pe, o navicular 



Figura 13 Aspecto radiografico irregular e aumento da 
densidade da apofise posterior do calcaneo (apofisite de 
Sever). 
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acessorio. Criangas portadoras dessa anormalidade tern apa- 
rente perda do arco longitudinal, mas que se corrige quando fl¬ 
eam na ponta dos pes, por solicitagao maxima da agao do 
musculo tibial posterior. Costuma ser assintomatica, mas 
pode tornar-se dolorosa no estirao do crescimento. A dor a 
palpagao pode ser intensa quando ha fenomenos inflamato- 
rios locais. 

Na radiografia, pode ser observado urn ossiculo acessorio, 
do tipo sesamoide, no trajeto do tendao do tibial posterior (Fi- 
gura 15), ou urn alongamento do navicular (“cornuto”), como 
se houvesse uma fusao com o acessorio ou a presenga de uma 
borra fibrocartilaginosa. 

E questionavel a associagao do navicular acessorio com a 
perda do arco longitudinal nos pes pianos flexiveis. Assim, 
quando estiver indicado o tratamento cirurgico por dor incoer- 



Figura 15 Presenga de ossiculo acessorio no trajeto entre o 
tendao do musculo tibial posterior e o osso navicular. 


civel, nao e necessario o avango do tibial posterior, reimplan- 
tando-o mais distalmente. 

Na maior parte desses casos, a dor resolve-se depois de cer- 
to periodo, mediante o uso de anti-inflamatorios e suporte do 
arco longitudinal com calgados que evitam o atrito local, alem 
do afastamento das atividades fisicas. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer o quadro ch'nico e planejar o tratamento 
inicial da sinovite transitoria do quadril. 

• Conhecer o quadro ch'nico e planejar o tratamento 
inicial da necrose avascular (doenga de Legg-Calve- 

-Perthes). 

• Conhecer o quadro ch'nico e planejar o tratamento 
inicial da doenga de Osgood-Schlatter. 

• Conhecer e orientar as familias acerca das dores do 
crescimento. 

• Conhecer o quadro ch'nico e planejar o tratamento 
inicial da epifisiolise da cabega femoral. 

• Conhecer os principals diagnostics diferenciais das 
dores nos pes em criangas. 
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Introdugao 

0 exercicio tem um importante papel no desenvolvimento fi- 
sico e psicologico da crianga. Como beneficios da atividade fi- 
sica na infancia, tem-se a promogao de saude e bem-estar, a 
redugao de gordura corporal, o aumento da autoestima, auto- 
confianga, senso de responsabilidade e de grupo, a diminuigao 
de estresse e ansiedade, a diminuigao da delinquency e do 
uso de alcool e drogas. Alem disso, a atividade fisica melhora 
as habilidades motoras, a expressao pessoal e de liberdade, 
leva a crianga a um maior desenvolvimento espago-temporal e 
ocasiona melhora na adaptagao social. 1 

A crianga apresenta particularidades que a diferenciam do 
adulto. Um erro comum e transportar o conhecimento adqui- 
rido com adultos para a populagao pediatrica. A controversy 
permanece em relagao a quantidade de exercicio que determi- 
na resultados beneficos. Essa resposta resulta da combinagao, 
em cada individuo, de fatores geneticos, nutricionais e sociais. 
Infelizmente, a determinagao de uma sobrecarga de exercicios 
mostra-se evidente apos a ocorrencia de lesoes teciduais. Com 
a pratica, aprende-se que o excesso so e reconhecido depois 
que ele ja aconteceu, nao podendo, na maioria das vezes, ser 
previsto. 2 

Este capitulo visa a elucidar algumas peculiaridades da pra¬ 
tica de atividades desportivas nas criangas e adolescentes, da 
avaliagao a sua orientagao. 

Aptidao e prescrigao da atividade fisica 

A aptidao fisica e definida como o desempenho atingido em 
testes de potencia aerobica, composigao corporea, flexibilida- 
de, forga e resistencia dos musculos esqueleticos, ou seja, e a 
capacidade de um individuo desempenhar suas fungoes coti- 
dianas sem prejuizos ao equilibrio biopsicossocial e que e de- 
terminada sobretudo pela pratica de atividade fisica. 3 4 

0 objetivo primordial da aptidao fisica para crianga e ado- 
lescente, segundo o Colegio Americano de Medicina Esportiva 
(ACSM), e incentivar a adogao de um estilo de vida apropriado, 
com pratica de exercicios por toda a vida, com o intuito de 


desenvolver e manter o condicionamento fisico suficiente 
para a melhoria da capacidade funcional e da saude. A quanti¬ 
dade de exercicio necessaria para uma capacidade funcional 
adequada e promogao da saude nas varias idades nao e preci- 
samente definida. As atuais recomendagoes preconizam que 
criangas e adolescentes realizem entre 20 e 30 minutos de ati¬ 
vidade fisica por dia. 3 

Nas escolas, os programas de educagao fisica sao uma parte 
importante do processo geral de educagao e devem ser incen- 
tivados para desenvolver e manter habitos de pratica de exer¬ 
cicio ao longo da vida e prover instrugoes sobre como adquirir 
e manter uma aptidao fisica adequada. Alem dos programas 
escolares, e preciso tambem incentivar o engajamento em ati¬ 
vidades extracurriculares, com objetivo recreacional. 3 

De forma individualizada, deve-se estimular a atividade fi¬ 
sica nas criangas. 0 objetivo principal da prescrigao de ativida¬ 
de fisica e criar o habito e o interesse pela atividade fisica de 
forma ludica, nao visando ao desempenho competitivo, mas 
com integragao e sem discriminagao. A atividade fisica agra- 
davel e prazerosa deve ser incluida no cotidiano, para toda a 
vida (Figuras 1 e 2). Igualmente importante e oferecer alterna- 
tivas para a pratica desportiva, contemplando interesses indi¬ 
viduals e o desenvolvimento de diferentes habilidades moto¬ 
ras, contribuindo para o despertar de talentos. 5 

A participagao infantil em jogos esportivos envolve uma in- 
teragao complexa de muitos fatores fisicos, psicologicos e so¬ 
ciais. Algumas criangas convivem bem com a tensao que surge 
em um esporte competitivo; porem, criangas com dificuldade 
em encarar essas tensoes tern um risco maior para traumatis- 
mos fisicos. Nessas situagoes, a intervengao psicoterapica e 
vista como um dos componentes fundamentals no planeja- 
mento de tratamento global para pacientes que manifestam 
retardo em sua recuperagao ou tendency a novas lesoes. 6 

0 pediatra pode ter um grande impacto na promogao e no 
suporte de programas de aptidao fisica para criangas e adoles¬ 
centes, por meio da orientagao das familias. Foi observado 
que filhos de pais sedentarios tern mais chances de se torna- 
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Figura 1 Criangas participando de jogos esportivos em 
grupo, de forma organizada. 



Figura 2 Crianga realizando atividade ludica com medidas 
de protegao adequadas. 


rem adultos sedentarios. Ressalta-se, porem, que a atividade 
fisica na infancia nem sempre prediz a atividade fisica na ida- 
de adulta. 7 

0 foco da avaliagao medica geral deve ser relacionado a 
saude, em vez de ter como objetivo a forma estetica. Caracte- 
risticas como velocidade, potencia muscular e agilidade sao 
importantes para o sucesso atletico e sao primariamente de- 
terminadas pela genetica. Potencia aerobica, composigao cor- 
porea, flexibilidade, forga e resistencia dos musculos esquele- 
ticos sao parcialmente influenciadas pela hereditariedade, 
mas podem ser significativamente alteradas por padroes apro- 
priados de exercicio. 3 

A dificuldade encontrada na prescrigao de atividade fisica 
para criangas depara-se com a inabilidade para medir a forga 
dos tecidos estruturais e mudangas como resposta ao treina- 
mento fisico, sendo esta individual e multifatorial. 

Urn programa de atividade fisica deve ter, pelo menos, 3 
componentes: forga muscular, flexibilidade e atividade aerobi- 
ca, variando a enfase em cada urn, de acordo com a condigao 


clinica e os objetivos de cada crianga. Quando o objetivo e o 
condicionamento aerobico, a prescrigao deve contemplar va- 
riaveis, como tipo, duragao, intensidade e frequencia. 7 

A participagao regular em urn programa de treinamento de 
forga para jovens tern o potencial para aumentar a densidade 
mineral ossea e melhorar habilidades de desempenho motor, 
aumentando o desempenho no esporte. Pais, professores, 
treinadores e provedores de cuidado medico deveriam perce- 
ber que treinamento de forga em jovens e urn metodo especia- 
lizado de condicionamento que pode oferecer enormes benefi- 
cios, mas, ao mesmo tempo, pode resultar em danos serios se 
nao forem seguidas diretrizes estabelecidas. Com instrugao 
qualificada, supervisao competente e uma apropriada pro- 
gressao do volume e intensidade de treinamento, criangas e 
adolescentes podem nao somente aprender exercicios avanga- 
dos, mas tambem divertirem-se e sentirem-se bem com seu 
desempenho. 8 

Idade, rendimento e talento esportivo 

Os pais frequentemente questionam sobre quando colocar o 
filho para praticar certa atividade desportiva ou qual modali- 
dade escolher. Nessa dificil decisao, e preciso estar atento para 
dois pontos principal: primeiro, a idade e o desenvolvimento 
da crianga; segundo, a crianga como individuo, suas caracte- 
risticas, anseios e opinioes. 

Dos 2 aos 5 anos de idade, e a fase de movimentos funda¬ 
mental da crianga, na qual ela aprende capacidades fisicas 
importantes como coordenagao, orientagao espago-temporal, 
equilfbrio, contato social, ritmo e diferenciagao. As atividades 
devem ser ligadas a maior descontragao e liberdade possivel, 
sem competigao. Ela pratica esporte adaptado como brinca- 
deira e nao deve ser tratada como urn atleta. Criangas devem 
se exercitar correndo, escalando, chutando, caindo, dangando, 
brincando com bolas de peso leve, pedalando urn triciclo ou 
uma bicicleta com rodas ou participando de jogos aquaticos 
supervisionados ou em classes de ginastica conduzidas por 
profissionais. 

Dos 6 aos 12 anos, a coordenagao e a atengao melhoram e, 
portanto, criangas nessa fase sao mais capazes de seguir dire- 
goes e entender o conceito de trabalho em equipe. Devem-se 
considerar atividades organizadas em que a crianga se identi- 
fique. Nao ha preocupagao com competigoes ou resultados. 
Ainda nao sao atletas, mas essa e a fase do maior desenvolvi¬ 
mento de habilidades das criangas, pois elas aprendem todos 
os componentes de rendimento esportivo e todas as capacida¬ 
des fisicas em geral, a saber: 

• capacidades fisicas motoras (forga, resistencia e velocidade); 

• capacidades fisicas coordenativas (diferenciagao espago-tem¬ 
poral, acoplamento, reagao, orientagao, equilibrio, variagao e 
ritmo); 

• capacidades fisicas mistas (velocidade e flexibilidade, dando 
suporte para que a crianga aprenda tecnicas esportivas e re- 
gras basicas de jogos). 

Devem-se considerar atividades como natagao, beisebol, gi¬ 
nastica, futebol, tenis, bicicleta, golfe e artes marciais. Vale 
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lembrar que exercicios organizados nao sao a unica opgao 
para atividade. Se a crianga nao se interessa por jogos esporti- 
vos, existem outras formas de atividades fisicas, como pas- 
seios de bicicleta com familiares, escalada em paredes em re- 
cinto fechado e trilhas. Os pais tambem devem encorajar a 
crianga a gastar tempo ativo com amigos, como pular corda ou 
ate mesmo jogar videogames que incitem a danga, jogos espor- 
tivos virtuais ou outros tipos de movimento. 

Dos 12 aos 14 anos e o periodo de maior interesse por espor- 
tes coletivos e competitividade, pois o adolescente adora viver 
em grupos. Ha o desenvolvimento de capacidades taticas de 
esportes (sensorial e cognitiva) e capacidades tecnicas (do 
desporto). As atividades incluem levantamentos de peso su- 
pervisionados, jogos organizados, eventos de corridas e tri¬ 
lhas, softball , entre outros. 

Dos 14 aos 16 anos e a fase em que se tern as primeiras no- 
goes do que e esporte especializado. Ha contato com treina- 
mento aerobico e treinamento de forga com sobrecarga, em ra- 
zao da capacidade de ganho de forga muscular. 

Dos 16 aos 18 anos predomina o volume de treinamento e 
os principios do treinamento esportivo (pedagogicos, metodo- 
logicos, biologicos, organizagao e gerenciamento). 0 adoles¬ 
cente esta pronto para o treinamento esportivo propriamente 
dito. Realiza-se trabalho de forga, velocidade e resistencia de 
maneira especifica para o esporte. 

Dos 18 aos 20 anos, o treinamento inclui caracteristicas de 
sobrecarga, dando condigoes para o atleta entrar no alto nivel 
do esporte. 

Na busca do talento esportivo, e fundamental distinguir 
quais seriam os melhores indicadores, presentes e futuros, de 
desempenho. Dentre as variaveis antropometricas, as mais 
utilizadas como preditoras sao: peso corporeo, estatura, en- 
vergadura, perimetros musculares, diametros osseos, quanti- 
dade de massa magra e de massa de gordura, comprimento de 
pernas, bragos, pes e maos e indices de relagao entre essas 
variaveis. Os fatores metabolicos utilizados sao a capacidade 
fisica de trabalho, o consumo maximo de oxigenio, a potencia 
anaerobica, latica e alatica e, mais recentemente, o limiar 
anaerobico. As variaveis neuromotoras mais usadas como de 
desempenho sao: forga muscular de membros superiores, in¬ 
feriors e tronco, velocidade, tempo de reagao, agilidade, flexi- 
bilidade e equilibrio. A medida da maturagao biologica e fun¬ 
damental, pois em criangas ou peripubertarios, os resultados 
de aptidao fisica sao mais dependentes da idade biologica que 
da cronologica. Embora a idade ossea seja a melhor estimativa 
da maturagao biologica, por razoes de seguranga, custo e pra- 
ticidade, a medida da maturagao sexual tern sido mais usada. 5 

Para se descobrir o atleta “fora de serie”, o avaliador precisa 
estar muito bem treinado em reconhecer o que e normal. Por 
essa razao, o Centro de Estudos do Laboratorio de Aptidao Fi¬ 
sica de Sao Caetano do Sul (Celafiscs) desenvolveu o Modelo 
Biologico de Detecgao, Prescrigao e Prognostic, que trata de 
valores normativos de diferentes variaveis de aptidao fisica, 
assim como sua variabilidade. Esse modelo, muito pratico, e 
constituido de 7 etapas: 

1. Realizagao de testes de aptidao fisica. 


2. Comparagao desses resultados com os valores normativos ou 
criterio padrao de referenda. 

3. Transformagao da distancia entre resultado obtido e valores 
normativos em unidades de desvio-padrao, ou seja, a deter- 
minagao do escore z. 

4. Ajuste para o nivel de maturagao funcional de cada variavel. 

5. Ajuste para o nivel de maturagao biologica. 

6. Ajuste para os niveis nutricionais. 

7. Ajuste de experiencia esportiva do potencial talento. 5 

Lesdes esportivas 

0 aumento da participagao esportiva de criangas em uma ida¬ 
de jovem e acompanhado pelo crescente aumento na frequen¬ 
ce de lesoes em atletas jovens. Dano fisico e urn risco inerente 
a participagao esportiva em qualquer idade. Muitos autores 
tern identificado os fatores envolvidos na patogenese da lesao. 
Em geral, podem-se agrupar os fatores que causam lesoes no 
esporte em dois grandes grupos: fatores intrinsecos e extrinse- 
cos. Os fatores intrinsecos sao caracteristicas pessoais, como 
encurtamentos e desequilibrios musculares, frouxidao liga- 
mentar, mau alinhamento anatomico, fatores nutricionais e 
tragos psicologicos. Entre os fatores extrinsecos, ha o tipo de 
esporte, os erros de treinamento, equipamentos e superficies 
inadequadas, alem de outras condigoes ambientais. 9 

Em criangas, lesoes esportivas que afetam ossos e tecidos 
moles em crescimento podem resultar em danos definitivos 
em suas vidas. 0 sistema esqueletico de uma crianga mostra 
pronunciadas mudangas adaptativas a treinamentos esporti- 
vos intensos. Adolescentes sao particularmente vulneraveis a 
lesoes, o que se deve, pelo menos parcialmente, a urn dese- 
quilibrio entre forga e flexibilidade. Durante o crescimento, 
ha mudangas signihcativas nas propriedades biomecanicas 
do osso, visto que as criangas apresentam menor resistencia 
ossea. 9 

0 sistema musculoesqueletico (ossos, ligamentos, unida¬ 
des musculotendineas e cartilagem articular) e afetado pela 
maior parte das lesoes em criangas durante a atividade fisica. 
Em atletas jovens, como a dureza do osso aumenta e a resis¬ 
tencia ao impacto diminui, a sobrecarga subita pode causar 
deformidades plasticas ou fraturas do tipo torus. Alem disso, 
os ligamentos apresentam menor elasticidade e seus muscu- 
los apresentam incapacidade para a hipertroha, o que aconte- 
cera apenas apos a adolescencia. 10 

Esses danos sao o resultado de dois mecanismos: macro¬ 
trauma agudo por impacto unico ou microtrauma repetitivo. 
As lesoes que resultam de microtrauma repetitivo (lesoes por 
sobrecarga) parecem acontecer com mais frequencia nesse 
grupo de idade, podem ser menos dramaticas que lesoes agu- 
das, no entanto, podem resultar em desarranjo progressivo da 
integridade estrutural do tecido. 2 

Durante as ultimas decadas, as criangas tern sido crescen- 
temente envolvidas em ambas as atividades esportivas: a or- 
ganizada e a nao supervisionada. Como resultado da partici¬ 
pagao crescente e da competitividade no grupo de idade 
pediatrico e adolescente, o numero de criangas que se apre¬ 
sentam com lesoes e alto (Figura 3). 
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Figura 3 Crianga vftirma de acidente de bicicleta com lesao 
traumatica da coxa direita. 


Lesoes nas cartilagens de crescimento 
Decorrem de forgas torcionais e de avulsao, embora a com- 
pressao tambem tenha um papel significative). As cartilagens 
de crescimento sao subdivididas em: de compressao, que sao 
realizadas nas extremidades de ossos longos e responsaveis 
pelo crescimento, e as de tragao, conhecidas como apofises. 
Estas, submetidas ao treinamento intenso e repetitivo, podem 
desenvolver as apofisites, que apresentam dor local e dificul- 
dade para mobilidade articular; cronicamente, pode ocorrer 
fragmentagao, queda de desempenho e ate mesmo incapaci- 
dade para a pratica esportiva. As apofisites mais comuns sao: 

• sindrome de Osgood-Schlatter, que acomete a tuberosidade 
anterior da tibia em atletas adolescentes com atividades prin- 
cipalmente de chutes, corridas e saltos, sobretudo em altura; 

• osteocondrite de Sever, que ocorre na tuberosidade posterior 
do calcaneo, caracterizada pela presenga de dor no calcanhar 
de atletas infantis e que piora com a atividade fisica; 

• sindrome de Sinding-Larsen-Johansson, que ocorre no polo 
inferior da patela; 

• little league elbow ou cotovelo do arremessador, comum em 
esportes de arremessos repetitivos, com fragmentagao da 
apofise do epicondilo medial, por aumento de tensao dos 


musculos flexopronadores do antebrago no epicondilo medial 
do umero e osteocondrose da cabega do radio. 11 

As lesoes traumaticas da linha epifisaria (placas de crescimen¬ 
to) de esqueletos imaturos sao passiveis de ocorrer na pratica 
esportiva, podendo, em alguns casos, acarretar sequelas gra¬ 
ves com o seu fechamento precoce. 

Lesoes da coluna 

As dores lombares em atividades atleticas normalmente sao 
mecanicas por hiperlordose, fraturas de estresse da articula- 
gao do pediculo do arco vertebral (espondilolise) ou protrusao 
discal. Movimentos repetitivos e vigorosos de hiperextensao 
da coluna lombar exigidos por algumas modalidades esporti- 
vas frequentemente ocasionam dor lombar. Nas dores toraci- 
cas altas, e importante a investigagao da doenga de Scheuer¬ 
mann, que, em casos leves e moderados, nao e incapacitante 
para a pratica esportiva. 11 A maioria dos quadros descritos me- 
lhora com o tratamento conservador, com tecnicas fisioterapi- 
cas com melhoria de postura, forga, alongamento e equilibrio 
muscular. 10 

Lesoes do quadril e da pelve 
Sao relativamente raras no atleta jovem. As contusoes e os es- 
tiramentos musculotendinosos sao os danos nas partes moles 
mais comuns sobre o quadril e a pelve. Menos frequentemen¬ 
te, podem ocorrer fraturas por estresse e fraturas-avulsao apo- 
fisarias nas cristas, nas espinhas iliacas e nos trocanteres, que 
sao os danos mais encontrados no esqueleto. Cada um desses 
problemas pode ser tratado com sucesso com terapia fisica, re- 
pouso, medicamentos anti-inflamatorios e massagem de gelo 
ate os pacientes estarem livres de dor. 12 Como diagnostics di- 
ferenciais importantes, ha as epifisiolises, a doenga de Perthes 
e as instabilidades pelvicas. Fraturas epifisiodiafisarias ou pa- 
tologicas sao raras e secundarias a trauma violento. 12 

Lesoes no ombro e no cotovelo 
0 atleta com esqueleto imaturo apresenta lesoes de extremi¬ 
dades superiores unicamente na placa epifisaria, cartilagem 
articular, unidades musculotendinosas e lesoes especificas ao 
proprio esporte (little league shoulder ). Condigoes especificas 
do ombro e do cotovelo podem ser preditas com base na bio- 
mecanica do esporte e na idade do paciente. No atleta jovem, 
o reconhecimento desses padroes de lesao unicos, a modifica- 
gao precoce de atividade e o tratamento podem prevenir de- 
formidades permanentes e incapacidades funcionais. 13 

Lesoes no joelho 

A articulagao do joelho e comumente acometida por lesoes 
agudas ou cronicas. Alem das apofisites ja descritas, podem 
ocorrer dores retropatelares, que pioram ao flexionar os joe- 
lhos e ao descer escadas, e que podem indicar desalinhamen- 
tos do aparelho extensor ou condromalacia patelar. Recentes 
avangos na compreensao e no tratamento de problemas no 
atleta jovem refletiram mudangas vistas em toda a ortopedia 
esportiva. Entre essas mudangas, tern sido notavel o advento 
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das artroscopias que melhoraram as habilidades diagnosticas 
do cirurgiao e levaram a melhor avaliagao quanto a presenga 
de lesoes meniscais e ligamentares, apos traumas inclusive 
em atletas mais jovens. A reconstrugao ligamentar e suas dife- 
rentes tecnicas ainda e um tema controverso. 

Lesoes do tornozelo e do pe 
Na crianga, sao lesoes bastante diferentes dos adultos, porque 
a placa epibsaria da tibia e da fibula distal sao signibcativa- 
mente mais fracas que os ligamentos circunvizinhos. A falen- 
cia tecidual a tensao acontece pela placa de crescimento em 
lugar dos tecidos moles. Desigualdade de comprimento da 
perna e deformidade angular sao potenciais sequelas de lesoes 
signibcativas do tornozelo no esqueleto imaturo, mas, feliz- 
mente, sao raras. Desequibbrio entre o crescimento osseo e 
muscular pode ocorrer, gerando dores musculotendmeas na 
regiao do calcaneo, associadas ou nao a doenga de Sever. 14 

Problemas comuns do pe pediatrico nos esportes sao associa- 
dos com microtraumas relacionados a biomecanica do pe e ex- 
tremidade inferior, e a maioria dos tratamentos e dirigida para 
reabilitar o problema de imediato e, em um tempo futuro, me- 
lhorar a biomecanica associada com o problema. Os macrotrau¬ 
mas tambem sao relacionados com os parametros biomecanicos, 
como o tipo de pe e a diminuigao de fungao da perna, contribuin- 
do direta ou indiretamente para o mecanismo de lesao. 15 

Lesoes por sobrecarga 

Sao bem conhecidas dos entusiastas dos esportes em qualquer 
idade ou nivel de competigao. A explosao de aparecimento de 
fraturas por estresse, que ocorrem por sobrecarga dos ossos 
das extremidades inferiores em jogadores probssionais de alto 
nivel de basquete, despertou a atengao da midia, difundindo 
um melhor entendimento do fenomeno da sindrome da so¬ 
brecarga. Contudo, o espectro de lesoes por sobrecarga na 
crianga e nos adolescentes atletas so foi reconhecido recente- 
mente. Esses danos podem variar desde inaptidao permanen- 
te por osteocondrite dissecante de um cotovelo a “dores do 
crescimento” nao especibcas de criangas ativas. 16 

Prevengao 

0 proposito primario do exame medico antes de se iniciar a 
atividade desportiva e identibcar fatores de risco que podem 
predispor o atleta a lesoes fisicas e/ou psicologicas. 

A utilidade da avaliagao medica pre-participagao esportiva 
tern sido questionada nos ultimos anos. Uma revisao sistema- 
tica concluiu que a avaliagao medica tern pouca inbuencia na 
prevengao de morbimortalidade e e inebcaz na identibcagao 
de atletas em risco de morte subita, traumatismos fisicos ou 
broncoespasmo induzido por exercicio. 17 Contudo, o consenso 
de varias entidades medicas e recomenda-la pelos beneficios 
de trazer o escolar ou adolescente a consulta medica e estimu- 
lar habitos de vida saudaveis, alem das demais orientagoes de 
saude. 17 

A inclusao de uma avaliagao bsiologica complementa o 
exame de saude pre-participagao mais tradicional, contribuin- 
do com valiosas informagoes para as forgas fisicas especibcas 


e fraquezas do atleta jovem. Essa informagao, quando combi- 
nada com os componentes ortopedicos e clinicos de um exa¬ 
me pre-participagao, aumenta a seguranga na efetiva partici- 
pagao em um esporte e na prevengao de lesoes em atletas 
infantis. 7 

Com o objetivo de reduzir o numero e a gravidade das le¬ 
soes esportivas, e preciso dimensionar o problema, conhecen- 
do a incidencia e a gravidade das lesoes, seus fatores de risco, 
etiologias e mecanismos de lesao, para que se realizem progra- 
mas e medidas preventivas e, posteriormente, que se determi¬ 
ne a ehciencia dessas medidas na prevengao dessas lesoes. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Entender os beneficios do exercicio regular para a 
saude. 

• Entender como a saude impacta a habilidade da 
crianpa para o exercicio. 

• Dar orientagao sobre vida saudavel e exercicio a pais e 
criangas, tanto as higidas como aquelas com doengas 
cronicas. 

• Conhecer as relagoes entre idade, rendimento e talento 
esportivo. 

• Conhecer os princfpios de valorizagao normativa de 
variaveis de aptidao ffsica. 

• Fazer, rotineiramente, a avaliagao do nivel de atividade 
ffsica de uma crianga a partir dos dados da historia 
clfnica. 

• Fornecer orientagao dietetica para os problemas 
relativos ao exercicio, incluindo dieta e hidratagao 
adequadas. 

• Orientar sobre traumas comuns no esporte, associados 
com diferentes modalidades. 

• Detectar sinais de trauma resultante do esporte. 

• Detectar evidencia de atividade ffsica excessiva e 
inadequada. 
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CAPITULO 1 


AFECCOES PULMONARES 
CONGENITAS 

Paulo Roberto Mafra Boechat 


Introdugao 

Existe uma grande variedade de anomalias do trato respirato¬ 
rio, algumas de interesse clinic, como anormalidades do sur- 
factante, displasia alveolocapilar e hipoplasia pulmonar, ou- 
tras de significado cirurgico, como cisto broncogenico (CB), 
malformagao adenomatoide cistica (MAC), enfisema lobar 
congenito (ELC), sequestra broncopulmonar (SBP) e comuni- 
cagao broncodigestiva (CBD). 

0 desenvolvimento da avaliagao fetal pela ultrassonografia 
proporcionou maior precocidade no diagnostic das diversas 
malformagoes pulmonares e contribuiu para a melhor com- 
preensao da evolugao que algumas delas apresentam (p.ex., 
regressao espontanea de MAC). Em especial, tornou viaveis 
intervengoes terapeuticas in utero, como a toracocentese fetal 
e a colocagao de shunts em grandes cistos na MAC, reduzindo 
o efeito de massa sobre o pulmao adjacente, o coragao e os va- 
sos, tentando prevenir ou corrigir a hidropsia e evitar a morte 
fetal. 

A classificagao das diversas anomalias congenitas do pul¬ 
mao continua sendo materia de discussao na literatura. 

Embriologia 

Para entender as diversas anomalias de desenvolvimento pul- 
monar, e necessaria uma nogao mais clara sobre a evolugao 
embrionaria do orgao. 

0 trato respiratorio inferior comega a se desenvolver a par- 
tir da 4 a semana da gestagao, e o endoderma do intestino pri- 
mitivo diferencia-se em sua porgao ventral formando uma 
protuberance, ou broto, conhecida como area ou campo pul- 
monar, com epitelio de tres ou quatro camadas de celulas. 
Uma sequencia ordenada de agoes ocorre entre o epitelio, que 
origina a arvore traqueobronquica, e o mesenquima peribron- 
quico. A partir da 5 a semana, ja esta formado o bronquio fonte, 
que logo se divide nos bronquiolos secundarios e terciarios. 
Por volta da 24 a semana, cerca de 27 ramificagoes bronquicas 
jaestaoformadas. 


0 epitelio de revestimento respiratorio tern origem no en¬ 
doderma, enquanto o tecido conjuntivo, a cartilagem, os mus- 
culos e os vasos tern origem no mesenquima que envolve o 
tubo laringotraqueal. 1 Em seguida, formam-se os septos longi¬ 
tudinal na luz do intestino primitivo, que separam a area ou o 
campo pulmonar da area esofagica dorsal, originando o septo 
epitelial traquesofagico. 0 tecido mesenquimal expande-se 
entre a traqueia e o esofago, separando o trato respiratorio do 
digestivo por volta da 6 a ou 7 a semana. 1>2 

Anormalidades na interagao entre o epitelio bronquico e o 
mesenquima originam anomalia pulmonar dos tipos CB, MAC 
e ELC. 0 SBP, por sua vez, tern origem em uma falha de matu- 
ragao do mesenquima normal, com formagao de brotos pul¬ 
monares supranumerarios associados a persistence de uma 
vascularizagao arterial sistemica. Existem divergences sobre 
essa explicagao classica, ja que alguns autores nao foram ca- 
pazes de identificar, por exemplo, o septo traquesofagico 1 . Al¬ 
guns grupos tern sugerido que uma obstrugao intrauterina da 
via aerea pode ser a causa das anomalias, com sua participa- 
gao variando conforme o tempo em que ocorre ou se e parcial 
ou completa. 3 As alteragoes no desenvolvimento podem, ain- 
da, resultar em malformagao hibrida, com a histologia da le- 
sao mostrando tecido correspondente a mais de uma anoma¬ 
lia (p.ex., coexistencia de MAC e SBP). 

A separagao incompleta entre os tratos respiratorio e diges¬ 
tivo pode gerar urn tipo raro de malformagao, a CBD, na qual o 
bronquio de urn lobo pulmonar esta em conexao com o esofa¬ 
go ou o estomago. 

0 diagnostic pre-natal das anomalias congenitas do pul¬ 
mao permite saber de sua existence e acompanhar sua evolu¬ 
gao intrautero. Algumas lesoes podem involuir ou mesmo de- 
saparecer antes do nascimento - fato verificado em casos de 
MAC e SBP. Cerca de 15% das MAC e 68% dos SBP podem so¬ 
fter redugao de tamanho ou regredir completamente antes do 
parto. Contudo, o mecanismo dessa regressao nao esta muito 
claro. 4 
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A evolugao, por outro lado, pode mostrar MAC com cresci- 
mento importante da lesao, levando a compressao do pulmao 
adjacente, do coragao e dos vasos, com repercussoes desastro- 
sas para o feto. MAC tipo I pode desenvolver grandes cistos e, 
assim como a forma solida no tipo III, concorrer para a hipo- 
plasia de lobos pulmonares adjacentes, alem de causar poli- 
dramnia ou compressao cardiovascular com hidropsia e morte 
fetal. 4 5 0 mesmo pode ocorrer com o SBP 6 . Diante de grandes 
lesoes como essas, pode ser necessaria uma atitude mais 
agressiva, com intervengao intrautero para aspiragao e esva- 
ziamento de grandes cistos, a fim de evitar seu efeito de massa. 
Assim, a ultrassonografia (US) e a ressonancia magnetica 
(RM) fetal ultrarrapida sao os metodos de avaliagao utilizados 
para o estudo dessas lesoes (Figuras 1 e 2). 7 

Classificagao 

Malformagao adenomatoide cistica 
Consiste em uma rara malformagao pulmonar, com incidencia 
de 1:8.000 a 1:35.000, que parece resultar de uma anormalida- 
de da ramificagao traqueobronquica e representa urn defei- 
to de maturagao pulmonar. Entre as classificagoes existentes 
dessa anomalia, a mais divulgada e a de Stocker, baseada em 
dados histopatologicos e que apresenta 3 tipos: 

• tipo 1: grandes cistos (> 2 a 10 cm) resultantes da proliferagao 
de bronquiolos terminais associada a supressao do desenvol- 
vimento alveolar. Nao constituem cistos verdadeiros, sempre 
se comunicam com a via aerea proximal e sao revestidos por 
epitelio cuboide ou colunar. Suas paredes podem conter teci- 
do muscular liso e tecido elastico. E o tipo mais comum de 
MAC e ocorre em 65% dos casos. Em razao de seu grande vo¬ 
lume, os cistos podem exercer efeito de massa, comprimindo 
estruturas vizinhas, como o pulmao normal e os orgaos do 
mediastino; 

• tipo 2: cistos pequenos (0,5 a 2 cm), multiloculares e multi¬ 
ples. Nao sao cistos verdadeiros e sao revestidos por epitelio 
colunar ou cuboide. Nao apresentam muco ou cartilagem, 
produzem pequeno ou nenhum efeito de massa e, em ate 60% 
dos casos, podem estar associados a outras anomalias, como 
atresia do esofago, agenesia renal, agenesia intestinal, etc.; 

• tipo 3: lesao solida. Nao ha cistos. 8 ’ 9 Corresponde a menos de 



Figura 1 Ultrassonografia pre-natal mostrando lesoes 
cisticas pulmonares que correspondem a MAC tipo 1. 



Figura 2 Ressonancia magnetica pre-natal demonstrando 
presenga de MAC (imagem clara no torax fetal). 


10% dos casos de MAC e pode ser uma lesao volumosa, que 
cresce a partir de celulas ductais alveolares, podendo afetar 
mais de urn lobo. Pode conter elementos cisticos e solidos ou 
apenas solidos e nao apresenta celulas secretoras de muco e 
cartilagem. 

A esses tipos da classificagao de Stocker, outros dois foram 
acrescentados, o tipo 0 e o tipo 4. 0 primeiro corresponde a 
cistos minimos (< 0,5 cm), revestidos por epitelio ciliado 
pseudoestratificado, que podem ter muco e cartilagem, mas 
nao musculo esqueletico, sendo o tipo menos comum de MAC, 
ocorrendo em 3% dos casos e com origem a partir da traqueia. 
0 segundo, por sua vez, apresenta cistos com diametro acima 
de 7 cm, revestidos internamente por epitelio achatado nao ci- 
liar de celulas do tipo alveolar, sem musculo esqueletico e 
muco, e ocorre em 2 a 4% dos casos, com origem alveolar ou 
acinar distal. 

Sequestro broncopulmonar 
Massa cistica de tecido parenquimatoso pulmonar nao funcio- 
nante, sem comunicagao com a arvore traqueobronquica e ir- 
rigada por arteria sistemica anomala, geralmente unica e ramo 
direto da aorta descendente. A drenagem venosa ocorre para 
veias sistemicas, bronquicas ou para a veia azigos. Em geral, o 
SBP nao tern conexao bronquica, mas, quando ela existe, 
pode comunicar a lesao com o trato digestivo. 10 Em virtude de 
sua vascularizagao sistemica, o SBP e considerado por muitos 
autores uma anomalia vascular pulmonar. 11 

A US pre-natal mostra massa ecogenica e homogenea. Es¬ 
tudo com Doppler pode confirmar a presenga do vaso anoma- 
lo, ramo da aorta, em diregao a lesao. Quando ele nao e detec- 
tado, porem, o diagnostico diferencial entre MAC e SBP e mais 
dificil. A RM ultrarrapida pode ser util nessa diferenciagao e 
mostra urn sinal de borda altamente homogeneo no SBP. Em 
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algumas ocasioes, ha uma lesao hibrida que apresenta aspecto 
de MAC e SBP. 

0 SBP pode ser intra e extralobar. 0 intralobar (75% dos ca- 
sos) tem pleura revestindo pulmao normal e situa-se mais fre- 
quentemente no lobo inferior esquerdo. 0 extralobar (25% dos 
casos), por sua vez, nao e revestido por pleura e pode estar si- 
tuado no hemitorax inferior, nas partes altas do torax ou abaixo 
do diafragma (15%), no mediastino ou no pericardio, ocorren- 
do mais no sexo masculino (l:3). n Sua localizagao intra-abdo¬ 
minal pode ter aspecto cistico e ser confundida com tumor da 
suprarrenal. Em 50 a 65% dos casos, o SBP pode estar associa- 
do a outras anomalias, como hernia diafragmatica, eventragao, 
duplicagao de esofago, fistula traqueoesofagica, etc. 

Muitos autores consideram que anomalias como o SBP e as 
formas hibridas do tipo MAC e SBP constituem lesoes pulmo- 
nares de origem vascular. Outras mais raras seriam as malfor- 
magoes arteriovenosas (MAVP), as arterias pulmonares aber- 
rantes e as anomalias com drenagem venosa pulmonar 
anomala, como a sindrome da cimitarra (veia pulmonar direi- 
ta drenando para a veia cava inferior). As classibcagoes pro- 
postas para essas anomalias sobrepoem-se a outras classifica- 
goes de anomalias pulmonares, de modo que sua compreensao 
e urn pouco confusa. 0 importante, porem, e que a maioria 
dessas anomalias nao requer corregao imediata e os pacientes 
devem ser acompanhados com avaliagoes clmica e cardiologi- 
ca atentas para se estabelecer o momento em que deverao ser 
corrigidas. 11 

Enfisema lobar congenito 

E resultado de obstrugao parcial intrinseca ou extrinseca de 
urn bronquio lobar, causando urn mecanismo valvular com in- 
suflagao progressiva do lobo correspondente. Em 30 a 40% 
dos casos, a obstrugao bronquica nao chega a ser identibcada. 
As causas intrinsecas mais provaveis sao broncomalacia loca- 
lizada, dobras ou membranas epiteliais ou estenose bronqui¬ 
ca. As extrinsecas, por sua vez, correspondem a compressao 
bronquica por cisto broncogenico ou vaso anomalo. 212 

0 ELC e uma lesao relativamente rara, ocorrendo em 
1:20.000 a 1:30.000. Afeta mais frequentemente os lobos su- 
periores, principalmente o esquerdo (40 a 50%). 0 lobo supe¬ 
rior direito e afetado em 20%, e o lobo medio, em 20 a 30%. A 
ocorrencia de ELC nos lobos inferiores e extremamente rara (2 
a 5%), 413 sendo o sexo masculino o mais afetado (3:1). 

Cisto broncogenico 

E uma massa cistica que cresce a partir da via aerea e corres- 
ponde a 50 a 60% dos cistos mediastinais. 1314 0 que caracteri- 
za o CB e o fato de ser revestido internamente por epitelio co- 
lunar, ciliado, pseudoestratibcado. Sua parede tem elementos 
da arvore traqueobronquica, como glandulas bronquicas e b- 
bras musculares lisas, alem de placas de cartilagem hialina. 
Apresenta-se como urn cisto solitario, cheio de muco, junto a 
traqueia ou ao bronquio. Sua localizagao mais frequente e pro¬ 
ximo a carina, podendo ser encontrado, tambem, nas regioes 
cervical e supraesternal, na base da lingua ou junto a pleura. 
Ocasionalmente, pode se apresentar abaixo do diafragma, na 


regiao da suprarrenal. Seu volume pode atingir 10 cm ou mais 
de diametro nas criangas maiores e, no recem-nascido, pode 
ser causa de enbsema lobar. 414 Em uma de suas formas de 
apresentagao mais rara, o CB pode estar localizado no interior 
do parenquima pulmonar, confundindo-se com outras lesoes 
cisticas do pulmao. 

Comunicagao broncodigestiva 
Uma forma rara de anomalia congenita do pulmao na qual se 
observa a presenga de lobo pulmonar com bronquio em cone- 
xao com o trato digestivo (esofago ou estomago) e com histo- 
logia mostrando sinais de processo inbamatorio cronico pelas 
repetidas pneumonias, alem da zona de transigao entre o epi¬ 
telio respiratorio e o digestivo. A porgao pulmonar da anoma¬ 
lia pode corresponder a urn sequestro, com vaso anomalo 
ramo da aorta toracica ou abdominal. 

Quadro clinico 

Nos melhores centros, o diagnostico pre-natal das anomalias 
congenitas do pulmao e estabelecido corretamente em cerca 
de 70% dos casos. Em determinadas ocasioes, o diagnostico 
diferencial entre MAC e hernia diafragmatica e mais dificil, de 
modo que a RM pode ser efetiva para melhor debnigao. 2 Ainda 
no periodo pre-natal, o acompanhamento clinico e de imagem 
pode informar sobre alteragoes que a propria lesao apresenta, 
alem das repercussoes sobre o feto. 

As afecgoes congenitas do pulmao podem ter evolugao be- 
nigna intrautero ou, de forma extrema, podem determinar a 
morte fetal, dai a importancia de urn acompanhamento rigo- 
roso do feto desde que se debne o diagnostico pre-natal dessas 
lesoes. A US seriada realizada por probssional especializado 
pode dar informagoes importantes e indicar a realizagao de 
manobras terapeuticas intrautero ou determinar a aceleragao 
do parto. 

Ocorrencias de MAC associada a hidropsia (40% dos casos) 
podem ser benebciadas pela administragao materna de beta- 
metasona, com o objetivo de bloquear o crescimento da lesao. 5 
0 conhecimento pre-natal da existencia da anomalia torna re- 
comendavel que o parto seja realizado em local tecnicamente 
preparado para receber esse tipo de paciente. 

Logo apos o nascimento, essa anomalia pode ter comporta- 
mento discreto, com o paciente assintomatico, ou apresentar 
sinais evidentes de disturbio respiratorio grave. Assim, os por- 
tadores de MAC podem apresentar quadro clinico que varia 
desde uma discreta taquipneia ate a forma grave com dispneia, 
cianose, retragao intercostal e infraesternal. Cerca de 1/3 das 
MAC nao diagnosticadas no periodo pre-natal sao descobertas 
na crianga menor (lactente ou pre-escolar) apos urn quadro cli¬ 
nico de pneumonia. Muitos autores defendem a cirurgia para a 
retirada precoce da lesao, com o objetivo de evitar infecgao tar- 
dia ou, ainda, por consequencia dos relatos de casos esporadi- 
cos que desenvolveram degeneragao maligna na vida adulta. 15 

Em certo numero de casos, o diagnostico de MAC e urn 
achado radiologico. Em criangas maiores, uma lesao do tipo I 
com grande cisto pode ter o diagnostico de pneumotorax, e 
nao e raro o relato de drenagem do torax sem obter sucesso. As 
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formas graves de MAC associadas a hidropsia fetal podem ter 
evolugao rapida apos o nascimento, com piora do quadro clf- 
nico e obito. A mortalidade nos casos graves de hidropsia e 
proxima de 100%. 13 

Pacientes portadores de SBP sao, na maioria dos casos, as- 
sintomaticos no perfodo neonatal. Nessa ocasiao, a maioria 
dos casos e detectada por radiografia de torax ou ultrassono- 
grafia de rotina. Grandes lesoes podem causar desvio do me- 
diastino e hidropsia fetal. 0 SBP intralobar, embora mais 
comum (75%), raramente e diagnosticado precocemente. Ge- 
ralmente, manifesta-se como pneumonia recorrente na crian- 
ga maior, com imagem radiologica repetida. Ja o extralobar 
(25%) pode ser causa de disturbio respiratorio ou dificuldade 
na alimentagao no recem-nascido. Criangas maiores podem 
apresentar quadro de insuhciencia cardfaca congestiva quan- 
do o SBP recebe urn fluxo sanguineo excessivo pela arteria 
aberrante. Casos nao tratados podem apresentar hemoptise 
de maior ou menor intensidade. 16 

Em 50% dos casos de ELC, os sintomas ocorrem nos pri- 
meiros dias de vida. A grande maioria, entretanto, torna-se 
sintomatica ao longo dos seis primeiros meses de vida. Os sin¬ 
tomas variam de taquipneia leve ate dispneia mais acentuada 
e mais evidente durante a alimentagao. Tardiamente, pode 
ocorrer cianose, que tambem e mais acentuada durante a ali¬ 
mentagao e o choro. 0 exame fisico pode detectar abaulamen- 
to do hemitorax correspondente. Tosse, chiado e apneia sao 
sintomas menos frequentes. 

No CB, a sintomatologia pode variar de acordo com a locali- 
zagao, o tamanho da lesao e o grau de compressao da via aerea. 
Grande numero e assintomatico, e o diagnostic constitui urn 
achado radiologico. Outros, pelo grau de compressao, podem 
mostrar sintomas como taquipneia que se acentua com choro 
ou alimentagao, chiado, tosse ou, nos casos mais graves, cia¬ 
nose. Em alguns casos, a lesao pode passar despercebida por 
meses ou anos e ser urn achado radiologic na crianga maior, 
quando apresenta sintomas de infecgao local. 17 

0 CB intrapulmonar pode ser detectado por exame radiolo¬ 
gic de rotina ou apresentar sintomas que correspondem aos 


de grandes massas cisticas pulmonares, como a MAC. 0 diag¬ 
nostic diferencial deve ser feito com cisto de duplicagao do 
esofago e anomalias vasculares do pulmao; os intrapulmona- 
res devem ser feitos com MAC. 

Diagnostico por imagem 

Quando o diagnostic da malformagao pulmonar e feito no 
pre-natal, sua conhrmagao no recem-nascido se faz, inicial- 
mente, por uma radiografia de torax. Na avaliagao da radiogra¬ 
fia de torax, deve-se levar em conta que a imagem da lesao 
pulmonar no primeiro dia de vida pode ser mascarada pela 
presenga de lfquido dentro dos pulmoes. Apos 48 horas, com 
o desaparecimento do lfquido, a imagem passa a ter melhor 
dehnigao. 

A tomograha computadorizada (TC) e recomendada para a 
conhrmagao do diagnostic. US e exame contrastado do eso¬ 
fago podem ser uteis no diagnostic diferencial entre lesoes 
pulmonares como SBP e cisto de duplicagao de esofago. Mais 
raramente, a RM e a broncoscopia podem ser necessarias. 2 A 
avaliagao com Doppler pode ser mais ehciente nos casos de 
SBP que a propria TC para demonstrar a presenga do vaso 
anomalo. 

Radiografia de torax e muito sugestiva de MAC quando 
mostra a lesao com diversos cistos e a presenga de hnos septos 
entre eles. 0 diagnostic diferencial deve ser feito com a her¬ 
nia diafragmatica. TC conhrma o diagnostic (Figura 3). Nas 
formas hfbridas de MAC e SBP, a RM pode ser muito util. 

0 ELC apresenta uma imagem muito caracterfstica na ra¬ 
diografia de torax, com hiperinsuflagao, principalmente do 
lobo superior esquerdo, e atelectasia do lobo inferior (Figu¬ 
ra 4). Nos localizados no lobo medio direito, a imagem do lobo 
hiperaerado e muito sugestiva (Figura 5). Em diversas oca- 
sioes, o ELC pode ser confundido clfnica e radiologicamente 
com o pneumotorax. 

No CB intrapulmonar, a radiografia de torax mostra ima¬ 
gem de cavidade cfstica no interior do pulmao, com ou sem nf- 
vel hidroaereo. TC e o exame de escolha para o diagnostic e a 
localizagao das lesoes de mediastino e abdome (Figura 6). 



Figura 3 (A) Radiografia de torax mostrando imagem de hiperaeragao no hemitorax esquerdo. (B) Tomografia 
computadorizada confirmando o diagnostico de MAC no lobo inferior esquerdo. 
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Figura 4 ELC. (A) Radiografia de torax mostrando hiperinsuflagao do LSE e atelectasia do LIE. (B) Tomografia 
computadorizada confirmando a imagem de LSE hiperinsuflado. 




Figura 6 CB. (A) Radiografia de torax mostrando lesao cfstica no hemitorax esquerdo. (B) Tomografia computadorizada 
confirmando a presenga de cisto broncogenico. 
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Tratamento 

As intervengoes intrauterinas tem poucas indicagoes. Casos 
de MAC com hidropsia fetal grave antes da 32 a semana de vida 
intrauterina, em que a possibilidade de morte fetal se aproxi- 
ma dos 100%, seria uma delas. Multiplas toracocenteses para 
esvaziar grandes cistos ou colocagao de shunt para sua drena- 
gem tem indicagao restrita aos casos em que se acredita que a 
lesao tem efeito de massa sobre o pulmao adjacente, o coragao 
e a veia cava inferior. 18 

No recem-nascido, os casos de MAC devem ser tratados por 
lobectomia ou, muito raramente, segmentectomia, o que pode 
ser feito por toracotomia ou toracoscopia. Os pulmoes podem 
ser polilobulados (> 3 lobos) e ter mais de urn lobo afetado. A 
toracotomia pode ser realizada com urgencia, como casos em 
que o recem-nascido apresenta sinais e sintomas de sofrimen- 
to respiratorio agudo pela presenga de grande massa cistica ou 
cistico-solida, com desvio importante do mediastino. Na 
maioria dos casos, entretanto, a cirurgia pode ser realizada 
eletivamente entre o primeiro e o sexto meses de vida. Na ci¬ 
rurgia, o aspecto do lobo afetado apresenta variagoes de acor- 
do com o tipo e a extensao (Figura 7). As lesoes de pequeno 
volume devem ser acompanhadas por US e RM e podem re- 
gredir ou mesmo desaparecer apos o nascimento. 19 


0 tratamento do SBP extralobar e, tambem, a ressecgao ci¬ 
rurgica da lesao. Nesses casos, o cirurgiao deve estar atento a 
localizagao do vaso anomalo que irriga a lesao e que, na maio¬ 
ria dos casos, e ramo da aorta descendente. Esse procedimen- 
to tambem pode ser feito por toracotomia ou toracoscopia, de 
acordo com a experiencia da equipe cirurgica. A lesao tem co- 
loragao mais palida que o parenquima pulmonar normal (Fi¬ 
gura 8). 0 SBP intralobar e tratado por lobectomia convencio- 
nal, enquanto o de localizagao infradiafragmatica pode ser 
abordado por laparotomia ou laparoscopia. 

0 tratamento do ELC e a ressecgao cirurgica do lobo afeta¬ 
do por meio de toracotomia. A participagao do anestesista no 
ato cirurgico e fundamental, a fim de realizar uma ventilagao 
controlada que permita ao cirurgiao ter acesso mais facil ao 
hilo pulmonar para realizar a ligadura e a secgao dos vasos. 0 
aspecto do lobo afetado e caracteristico, com hiperinsuflagao 
de grau variavel e atelectasia do pulmao adjacente (Figura 9). 
Quando houver lesao do tipo cisto broncogenico associada, 
ela deve ser ressecada simultaneamente. 

0 CB e tratado por ressecgao cirurgica por toracotomia ou 
toracoscopia. A unica dificuldade tecnica que pode existir e a 
ocorrencia de parede comum entre o cisto e a arvore traqueo- 
bronquica. A dissecgao do cisto deve ser cuidadosa, a fim de 



Figura 7 (A) Cirurgia mostrando lobo com lesoes cisticas ocupando parte do lobo, compativel com MAC. 
(B) Lobectomia: pepa do lobo pulmonar com grandes cistos no interior. MAC tipo I. 



Figura 8 (A) TC demonstrando vaso anomalo ramo da aorta para SBP extralobar. (B) SBP extralobar. 
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Figura 9 Toracotomia com visualizagao de ELC de lobo 
medio direito. 


evitar lesao da via aerea. Geralmente, o CB e uma lesao bem 
definida, com parede fina e conteudo mucoso. 

Anatomopatologia 

0 aspecto macroscopico caractenstico da MAC tipo I (mais co¬ 
mum) mostra a presenga de cistos que variam de 2 a 10 cm de 
diametro e outros menores em torno deles. A lesao pode ocu- 
par uma area mais ou menos extensa do lobo afetado. Micros- 
copicamente, os cistos tern revestimento interno formado por 
epitelio colunar pseudoestratificado e, por vezes, aspecto papi- 
lar. A parede pode ter fina camada fibromuscular (Figura 10). 20 



Figura 10 MAC tipo 1. Microscopia mostrando epitelio 
de revestimento dos cistos do tipo pseudoestratificado 
colunar. 


0 tipo II apresenta pequenos brotos de cartilagem normal, 
estruturas tipo bronquiolares revestidas por epitelio cuboide 
ou colunar, e a parede pode conter fibras musculares lisas. 
Esse tipo pode constituir uma forma de lesao hibrida com o 
SBP extralobar, apresentando histologia de MAC e de tecido 
pulmonar normal retraido concomitantemente. 

0 tipo III envolve todo o lobo afetado e esta frequentemen- 
te associado a hidropsia. E constituido por raros cistos de dia¬ 
metro inferior a 0,5 a 1,5 cm. Nao se observa presenga de carti¬ 
lagem ou celulas mucogenicas. 

Nos casos classicos situados no torax, o SBP e constituido 
por tecido pulmonar maduro, solido e homogeneo, com al- 
veolos por vezes colapsados e que, dependendo do tempo de 
existencia, podem mostrar sinais de processo inflamatorio 
resultante de diversas pneumonias. 0 SBP infradiafragmati- 
co tern aspecto mais cistico e frequentemente esta localizado 
na area da adrenal. As chamadas lesoes hibridas envolvendo 
MAC e SBP mostram, histologicamente, tecido pulmonar 
normal ou colapsado e, simultaneamente, cisto revestido 
por epitelio pseudoestratificado colunar tipico da MAC (Fi- 
gura 11). 

0 CB e uma estrutura macroscopica, arredondada ou alon- 
gada, de parede fina e transparente, com conteudo mucoide. 
Microscopicamente, a parede apresenta placas de cartilagem 
hialina e o cisto e revestido internamente por epitelio colunar 
pseudoestratificado ciliar com celulas em calice (Figura 12). 

Na CBD, o parenquima pulmonar frequentemente apresen¬ 
ta sinais de processo inflamatorio cronico, e e possivel obser- 
var a nitida transigao entre epitelio respiratorio e digestivo (Fi¬ 
gura 13). 



Figura 11 Lesao hibrida. Histologia com aspecto de 
pulmao colapsado (SBP) e lesao com cistos revestidos 
internamente por epitelio pseudoestratificado colunar 
(MAC). 
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Figura 12 (A) Toracotomia dermonstrando lesao cfstica no mediastino (CB). (B) Microscopia demonstrando parede do 
cisto broncogenico com presenga de placa de cartilagem hialina. 



Figura 13 CBD. (A) Macroscopia: lobo pulmonar retraido e segmento de comunicagao com o esofago distal. 
(B) Microscopia demonstrando a zona de transigao do epitelio respiratorio para o digestivo. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber qual o tipo mais frequente de malformagao 
adenomatosa cistica, suas causas e os diagnosticos 
diferenciais mais importantes (hernia diafragmatica e 
pneumotorax). 

• Saber qual o lobo mais frequentemente afetado no 
enfisema lobar congenito, reconhecer o quadro ch'nico 
de dispneia aos esforgos moderados (por exemplo, 
mamar) e fazer o diagnostico diferencial com 
pneumotorax. 

• Lembrar que o cisto broncogenico e frequentemente 
assintomatico, constituindo-se em achado radiologico. 

• Saber que a radiografia de torax, no cisto broncogenico, 
e mais fiel apos 48 horas do nascimento. 
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CAPITULO 2 


HERNIA DIAFRAGMATICA 
CONGENITA 

Alcides Augusto Salzedas Netto 


Introdugao 

A hernia diafragmatica congenita (HDC) e caracterizada pela 
formagao incompleta do diafragma resultante da ausencia do 
musculo ou de sua eventragao. Eventragao ocorre quando ha 
elevagao de uma porgao do diafragma que esta mais hna por 
consequencia de sua formagao muscular incompleta. 

As HDC podem ser posterolaterais (Bochdaleck), hernias 
anteriores (Morgani e outras) ou hernias centrais. Podem 
ocorrer tanto do lado esquerdo quanto do direito, mas sao 
mais comuns a esquerda. 0 conteudo do abdome, incluindo 
estomago, intestino, figado e bago, pode migrar para o torax 
por meio do defeito no diafragma. 

As HDC sao acompanhadas de outras malformagoes, defei¬ 
to de urn gene ou de urn cromossomo em ate 40 a 50% dos ca- 
sos. Constituem malformagoes isoladas no restante dos casos. 

Recem-nascidos com HDC frequentemente se apresentam 
com desconforto respiratorio, e a hipoplasia pulmonar e comum. 1 

Os pulmoes sao frequentemente pequenos porque houve 
falta de espago durante a sua maturagao. 

Incidencia 

A HDC ocorre em cerca de 1 a cada 2.500 nascidos vivos e cor- 
responde a 8% das malformagoes maiores do recem-nasci- 
do. 4 ’ 5 A hernia de Bochdalek e o diagnostic em ate 90% dos 
casos. 

A HDC pode ocorrer isoladamente ou acompanhada de 
outras anomalias. A presenga de anomalias associadas au- 
menta 2 vezes o risco de obito. 6 Anomalias associadas in- 
cluem defeitos cardiacos, anomalias cromossomicas (p.ex., 
trissomias do 21,18 e 13), anomalias renais, genitais e defei¬ 
tos do tubo neural. 

A maioria dos estudos relata que a HDC ocorre igualmente 
em ambos os sexos. A HDC e habitualmente uma doenga do 
periodo neonatal, mas ate 10% dos pacientes podem apresen- 
tar sintomas apos esse periodo e ate a vida adulta. 0 prognos¬ 
tic nos pacientes com apresentagao tardia e bom, com baixa 
ou nenhuma mortalidade. 4 


Definigao 

Congenito refere-se a estar presente ao nascimento, e a her- 
niagao e a condigao na qual algo transita por uma abertura 
anormal pela qual nao deveria passar. No recem-nascido com 
HDC, a abertura anormal esta no diafragma, com a herniagao 
do conteudo abdominal para o torax. 

0 diafragma e o musculo mais importante da inspiragao e se- 
para as cavidades toracica e abdominal. 1 Normalmente, esta for- 
mado ate o Rnal do primeiro trimestre da gestagao. 2 ’ 3 Em pacien¬ 
tes com HDC, urn dos componentes do diafragma nao se forma 
adequadamente, criando o defeito. 0 intestino migra para o torax, 
e isso leva ao desenvolvimento inadequado dos pulmoes. 

Etiologia e fisiopatologia 

Durante o crescimento do feto, o diafragma forma-se durante 
a T e 10 a semana de gestagao. Esofago, estomago e intestino 
tambem estao se desenvolvendo durante esse periodo. 73 A 
HDC afeta o desenvolvimento dos pulmoes. 1 

0 diafragma e derivado de quatro estruturas embrionarias: 
septo transverso, membranas pleuroperitoneais, mesoderma 
da parede do corpo e do mesenquima esofagico. 

Diversas teorias relacionadas ao desenvolvimento do dia¬ 
fragma tern sido propostas como causa da HDC. 910 Uma delas 
sugere que a migragao prematura do intestino primitivo do 
saco vitelino para o interior da cavidade abdominal interfere 
no desenvolvimento normal do diafragma, resultando na teo- 
ria classica da compressao que interfere no desenvolvimento 
pulmonar. Tambem tern sido sugerido que o desenvolvimento 
anormal do pulmao (ou hipoplasia pulmonar) leva ao desen¬ 
volvimento anormal do diafragma, permitindo a HDC. Babiuk 
relatou que ratos (Fdf-10) nao formam os pulmoes, ainda as- 
sim desenvolvem o diafragma. Isso sugere que o defeito do 
diafragma na HDC e independente da hipoplasia pulmonar. 11 

Outra teoria aponta o desenvolvimento anormal do nervo 
frenico como causa do desenvolvimento anormal do diafrag¬ 
ma. Fechamento anormal do canal pleuroperitoneal tambem 
tern sido sugerido. 1 
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Recentemente, estudos em ratos relatam que a formagao 
anormal do diafragma primordial dentro da membrana pleu¬ 
roperitoneal e responsavel pelo desenvolvimento da HDC. 12 
Desenvolvimento anormal da membrana pleuroperitoneal le- 
varia a urn defeito na porgao dorsolateral do diafragma, e essa 
e a localizagao da maioria dos defeitos na HDC. 13 

Fatores geneticos tern sido implicados, mas o fator inicial 
responsavel pelo desenvolvimento da HDC permanece sob 
discussao. Ampla variagao tern sido relatada quanto a preva¬ 
lence de anomalias cromossomicas (7 a 31%) em pacientes 
com HDC. A prevalence e mais alta em casos de HDC associa- 
dos a outros defeitos. 14 A ocorrencia familiar tern sido referida 
em menos de 2% dos casos. 

A fisiopatologia da HDC envolve hipoplasia pulmonar, hi¬ 
pertensao pulmonar, imaturidade pulmonar e potenciais defi- 
ciencias de surfactante e no sistema de enzimas antioxidantes. 
Em razao da herniagao do intestino para o torax durante os es- 
tagios cruciais do desenvolvimento pulmonar, as divisoes da 
via aerea sao limitadas a 12 a ou 14 a geragao do lado afetado e 
ate a 18 a geragao do lado contralateral. A via aerea normal re- 
sulta em 23 a 25 divisoes. 0 espago aereo segue o desenvolvi¬ 
mento da via aerea, por isso a alveolarizagao fica reduzida. 15 

0 desenvolvimento do sistema arterial pulmonar e paralelo 
ao da arvore bronquica, entao, urn numero menor de ramos 
arteriais e formado na HDC. A hipertrofia anormal da camada 
media muscular e observada tao distalmente quanto nas arte- 
riolas acinares, e os vasos pulmonares sao mais sensiveis aos 
estimulos de vasoconstrigao. 16 A hipertensao pulmonar resul- 
tante dessas anomalias arteriais leva o shunt direito-esquerdo 
ao nivel do canal arterial. A persistence da circulagao fetal 
leva a hipertrofia ventricular direita, a insuficiencia cardiaca e 
ao ciclo de hipoxemia progressiva, hipercapnia, acidose e hi¬ 
pertensao pulmonar. 1 

Estudos em modelos animais tern relatado dados confidan¬ 
tes sobre a deficiencia de surfactante na HDC. Relatou-se defi¬ 
ciency significativa em urn modelo em ovelhas, mas sem alte- 
ragoes na expressao do mRNA das protefnas A, B e C do 
surfactante em ratos. 1719 Modelos experimentais em ratos com 
HDC mostraram diminuigao da expressao da oxido nitrico sin- 
tase (ONS) e atividade da ONS, e isso pode ser responsavel pe- 
las alteragoes funcionais da circulagao pulmonar. 20 Os estudos 
em humanos conseguiram demonstrar deficiencia em surfac¬ 
tante em criangas de alto risco e que foram submetidas a oxi- 
genagao por membrana extracorporea (ECMO) e somente du¬ 
rante esta. 21 No entanto, os estudos nao demonstraram de 
maneira consistente a deficiencia primaria de surfactante em 
recem-nascidos a termo com HDC. 22,23 0 uso do surfactante ro- 
tineiro para esses pacientes nao e desejavel. 18 24 

Os recem-nascidos com HDC apresentam deficiencia no 
sistema de enzimas antioxidantes pulmonares e estao mais 
suscetiveis a lesao decorrente da hiperoxial. 

Diagnostico 

0 diagnostico da HDC e frequentemente pre-natal (46 a 97% 
dos casos) e antes da 25 a semana de gestagao. 25 A ultrassono- 


grafia (US) pode mostrar polidramnio, ausencia de bolha gas- 
trica abdominal, desvio de mediastino e hidropsia fetal. US 
mostra tambem a alteragao dinamica da herniagao visceral 
para dentro do torax na HDC, com as visceras movendo-se 
para dentro e para fora do torax. 25 

Os diagnosticos diferenciais incluem: malformagao adeno- 
matoide cistica, sequestra pulmonar, cistos mediastinais (te¬ 
ratoma cistico, cisto tfinico, cisto de duplicagao intestinal) e 
tumores neurogenicos. 

Os achados clmicos pos-natais dependem da presenga de 
anomalias associadas e do grau de hipoplasia pulmonar. 

Manifestagoes clmicas 

Em recem-nascidos que se apresentam sem diagnostico pre- 
-natal, sao notados graus variaveis de desconforto respiratorio, 
cianose, intolerance alimentar e taquicardia. 0 exame fisico 
mostra o abdome escavado se houver herniagao visceral signi¬ 
ficativa. A ausculta, o murmurio vesicular esta diminuido, e 
ruidos hidroaereos podem ser ouvidos no torax. Os sons car- 
dfacos podem estar abafados e deslocados. 

Em apresentagoes mais tardias, podem ocorrer obstrugao 
intestinal, isquemia mesenterica e necrose pos-volvo. 

Varios estudos tern demonstrado redugao significativa 
da sobrevida em pacientes com HDC e defeitos cardia- 
cos. 26 ' 28 0 estabelecimento do grupo de estudo da HDC aju- 
dou a criar urn banco de dados multicentrico e a analisar as 
malformagoes associadas a HDC em urn grande numero de 
pacientes. Incidence de 14,6% de cardiopatia foi relatada 
em 2.636 pacientes estudados com HDC. 29 Duzentos e oi- 
tenta desses pacientes (10,6%) foram diagnosticados com 
problemas cardiacos significativos e incluidos na analise 
do estudo. 

As cardiopatias encontradas mais comuns foram: defeitos 
do septo ventricular (DSV) em 42,2%, obstrugao do arco aorti- 
co em 15% (9,3% com coartagao isolada e 4,6% com coartagao 
e DSV), ventriculo unico em 13,9% e tetralogia de Fallot em 
11,1%. Pacientes com HDC sem cardiopatia tiveram sobrevida 
hospitalar de 70,2%, enquanto pacientes com cardiopatia so- 
breviveram em 41,1% dos casos. 29 

Avaliagao 

Exames de laboratories 
Gasometria arterial 

Devem ser obtidas medidas frequentes para avaliar para o pH, 
o PaC0 2 e o Pa0 2 . E preciso anotar o local da amostragem, pois 
a hipertensao pulmonar persistente do recem-nascido com 
desvio ductal da direita para a esquerda complica frequente¬ 
mente a HDC. 0 Pa0 2 e frequentemente mais elevado em uma 
amostra pre-ductal (mao direita). 

Cariotipo 

Devem ser obtidos estudos dos cromossomos, em razao da as- 
sociagao frequente com anomalias cromossomicas. Se carac- 
teristicas dismorficas sao observadas, a consulta com urn ge- 
neticista e frequentemente util para avaliar o paciente. 
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Eletrolitos do soro 

Como com os recem-nascidos e todo paciente grave, os niveis 
de eletrolitos do soro devem ser avaliados, assim como a glicose. 

Estudos de imagem 
Radiografia do torax 

Se HDC e suspeitada, a colocagao de uma sonda orogastrica 
ajuda a descomprimir o estomago e a determinar se o tubo 
esta posicionado acima ou abaixo do diafragma (Figura 1). Os 
resultados tipicos em uma HDC posterolateral esquerda in- 
cluem a presenga de algas intestinais no torax e o deslocamen- 
to do mediastino para a direita. Pode ocorrer pneumotorax. 

Ecocardiograma 

A incidencia de anomalias cardiacas associadas e elevada (ate 
20%) e, consequentemente, o ecocardiograma e necessario 
imediatamente depois do nascimento. 

US renal 

As anomalias geniturinarias ocorrem em 6 a 8% dos recem- 
-nascidos com HDC; a US renal deve ser considerada. 

US transcraniana 

Os defeitos do SNC (defeitos de tubo neural, hidrocefalia) po- 
dem ser associados a HDC. A US transcraniana pode tambem 
ser utilizada com o objetivo de avaliar sangramento intraven¬ 
tricular e mudangas hipoxico-isquemicas. 

Outros testes 
Oximetria de pulso 

A oximetria continua e valiosa no diagnostic e no tratamento 
da hipertensao pulmonar persistente do recem-nascido. 0 
oximetro pre (mao direita) e pos-ductal (pes) pode avaliar o 
shunt direito-esquerdo no nivel do canal arterial. 


Mortalidade 

0 grupo de estudo da HDC relatou uma taxa de sobrevida de 
63% entre 1995 e 1996, baseado nos dados de 62 centros ame- 
ricanos, europeus e australianos. 30 0 relato do mesmo grupo 
de 2005 referiu sobrevida de 67,1% dos pacientes com HDC, e 
de 41,1% dos pacientes com anomalias cardiacas associadas. 29 

0 risco de morbimortalidade para recem-nascidos com 
HDC varia muito entre os pacientes. 0 fator subjacente para 
essa variagao e a gravidade da doenga e, principalmente, do 
grau de hipoplasia pulmonar. A analise dos efeitos das novas 
terapeuticas e prejudicada pela ausencia de metodos que 
classifiquem a gravidade do paciente com HDC. 0 grupo de 
estudo da HDC relatou os fatores com interference significa- 
tiva na sobrevida, que foram peso ao nascimento, Apgar do 
quinto minuto, diagnostic pre-natal e desconforto respirato- 
rio imediato. 31 

A mortalidade da HDC nao foi alterada pelas novas terapias 
(ECMO, ventilagao de alta frequencia e oxido nitric - ON). A 
taxa de sobrevida pode ser determinada pelas anomalias asso¬ 
ciadas. Relatos de aumento da sobrevida devem ser interpre- 
tados com cuidado, assim como variagoes na evolugao podem 
ser justificadas pela selegao dos casos. 32 

Tratamento 

0 diagnostic pre-natal permitiu o cuidado programado dos 
recem-nascidos acometidos pela HDC. Os pais devem ser 
orientados sobre diagnostic, prognostic e tratamentos dis- 
poniveis. 0 parto em urn centra de cuidado terciario com ser- 
vigos de neonatologia e cirurgia pediatrica e indicado. 

0 quadra clinic varia no periodo neonatal, e pacientes 
com HDC podem ter graus variados de desconforto respirato- 
rio. Na sala de parto, os pacientes com HDC devem ser entuba- 
dos imediatamente. 33 Ventilagao por mascara com pressao po- 
sitiva com oxigenio causa distensao gastrica e compressao dos 



Figura 1 Radiografia de torax de recem-nascido com hernia diafragmatica esquerda. A. Antes. B. Apos a passagem da 
sonda de descompressao gastrica. 
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pulmoes, que deve ser evitada. Qualquer demora em obter o 
acesso a via aerea pode intensificar a acidose e a hipoxia, que 
podem aumentar o risco de hipertensao pulmonar. 34 

A monitoragao adequada inclui monitor cardiaco continuo, 
gasometria arterial e pressao sistemica, sonda vesical para ve- 
rificar o debito urinario, e oximetria pre e pos-ductal. 35 

Recem-nascidos com HDC sao predispostos a hipertensao 
pulmonar. Quando o intestino e preenchido com o ar degluti- 
do, os pulmoes sao ainda mais comprimidos, e isso pode cau- 
sar atelectasia em pulmoes previamente hipoplasicos. 534 Des- 
compressao gastrica por sonda promovera espago no torax 
para a expansao do tecido pulmonar disponivel. A sonda oro- 
gastrica podera localizar-se no hemitorax esquerdo no caso da 
HDC a esquerda. 

0 objetivo da ventilagao mecanica na HDC e manter pres¬ 
sao expiratoria adequada, evitar altos picos de pressao inspi- 
ratoria e lesao pulmonar decorrente da ventilagao. 5 36 Pode ser 
aceitavel manter saturagao pre-ductal (mao direita) entre 75 e 
90%, pelo menos nas primeiras 6 horas de vida, evitando pres¬ 
soes excessivas de ventilagao. 5 ’ 32 37 0 tratamento deve prosse- 
guir com o objetivo de manter a pressao parcial de oxigenio 
pre-ductal (Pa0 2 ) pouco acima de 60 mmHg, 5 ’ 34 ’ 36 sem exceder 
as pressoes de ventilagao. Devem ser evitadas as altas pres¬ 
soes de ventilagao, pois isso aumentaria a hipertensao pulmo¬ 
nar, o risco de pneumotorax e a lesao pulmonar por barotrau¬ 
ma. 38 Protocolos com hipercapnia permissiva, sedagao 
minima e respiragao espontanea tern sido relatados. 38 

0 pico inspiratorio de pressao (PIP) deve ser menor que 30 
cmH 2 0. A hipercapnia e permitida ate o ponto em que o pH 
possa ser tamponado. 39 

Formas alternativas de ventilagao e suporte devem ser con- 
sideradas para pacientes que nao permanecem estaveis na 
ventilagao convencional. Nesses casos, pode ser tentada a 
ventilagao de alta frequencia, ECMO e o uso do ON. 

A ventilagao de alta frequencia pode evitar a necessidade 
de ECMO, e alguns centros tern relatado a diminuigao da ne¬ 
cessidade de ECMO quando a ventilagao de alta frequencia e 
associada ao ON. 53640 Ventilagao de alta frequencia e reco- 
mendada para pacientes com hipercapnia e hipoxemia resis- 
tente a ventilagao convencional ou que necessitam de PIP > 
30 cmH 2 0. 41 Essa ventilagao permite trocas gasosas com uso 
de baixas pressoes e diminui o risco de barotrauma. 0 pneu¬ 
motorax e uma preocupagao nos pacientes com HDC, e a equi- 
pe deve estar ciente desse risco porque a intervengao deve ser 
imediata. 0 pneumotorax hipertensivo pode estar presente 
em razao da ruptura de alveolos secundaria ao barotrauma em 
urn pulmao hipoplasico. 4 ’ 535 

Pacientes com HDC tern desenvolvimento pulmonar ima- 
turo e podem ser deficientes em surfactante. 4535 A adminis- 
tragao de surfactante pode tratar sua deficiencia, aumentar a 
complacencia pulmonar, reduzir a resistencia vascular pulmo¬ 
nar e melhorar o fluxo sanguineo pulmonar. 5 ’ 2432 0 tratamento 
com surfactante pode ser realizado em pacientes com HDC, 
porem seu uso e controverso, e nao parece haver beneficio no 
tratamento dos pacientes com HDC. 5 ’ 24 ’ 35 42 


0 ON e urn vasodilatador pulmonar altamente seletivo e 
tern sido utilizado em pacientes com hipertensao pulmonar. 0 
ON produz vasodilatagao pulmonar, diminui os disturbios de 
ventilagao-perfusao e reverte o shunt ductal observado na hi¬ 
pertensao pulmonar. 0 resultado com o ON tern sido limitado 
nos pacientes com HDC, mas a eficacia do ON melhora o re¬ 
sultado da terapia com surfactante aplicada posteriormente. 43 

E importante realizar ecocardiograma e US transcraniana 
para avaliar hemorragia intracraniana antes de indicar a 
ECMO e para identificar a presenga de cardiopatia associada, 
gravidade da hipertensao pulmonar e do shunt. 

Para tratar a insuficiencia respiratoria grave, a ECMO tern 
sido utilizada com sucesso. 53240 A ECMO permite a troca de 
oxigenio e gas carbonico e evita a lesao adicional ao pulmao 
pelo barotrauma. 5 ’ 34 40 Estudos tern mostrado aumento da so- 
brevida com o uso da ECMO, 40 porem os resultados dependem 
dos criterios de selegao. E dificil identificar os pacientes com 
risco aumentado de obito, e nao ha fator preditivo absoluto de 
letalidade da hipoplasia pulmonar na HDC. 0 obito pode ser 
inevitavel se a hipoplasia pulmonar se instala com quadro per- 
sistente de hipertensao pulmonar. Apesar de nao haver con- 
clusao de que a ECMO melhore a sobrevida, ainda permanece 
uma opgao de tratamento na HDC. 5 35 Os criterios para indica- 
gao de ECMO sao: pressao pre-ductal < 75 a 80% ou Pa0 2 pos- 
-ductal < 30 mmHg, pico de pressao inspiratoria > 30 cmH 2 0, 
pressao media de via aerea > 15 mmHg, hipotensao apesar de 
hidratagao e drogas vasoativas e acidose persistente. 

A manipulagao de recem-nascido deve ser minima, redu- 
zindo procedimentos invasivos, como aspiragao da canula de 
entubagao. 0 recem-nascido deve ter cateter umbilical arterial 
e venoso para monitoragao, coleta de exames e administragao 
de medicagao. Isso deve diminuir o risco de crises de hiperten¬ 
sao pulmonar. A restrigao hidrica e necessaria, pois o edema 
pulmonar pode piorar as trocas gasosas. 

Tratamento cirurgico 

Inicialmente, a HDC era considerada uma emergencia cirurgi- 
ca. Com a descoberta de que os pulmoes eram hipoplasicos e 
nao atelectasiados, surgiu o procedimento cirurgico eletivo 
apos estabilizagao do paciente como e feito atualmente. 44 ' 46 0 
tratamento da HDC evoluiu de uma ventilagao agressiva e ci- 
rurgia de urgencia para, atualmente, com hipercapnia permis¬ 
siva, estabilizagao fisiologica e cirurgia eletiva. Varios estudos 
sugeriram a melhora da sobrevida com a cirurgia eletiva apos 
estabilizagao do recem-nascido. 44 ' 46 

Intervengao pre-natal para corrigir a hipoplasia pulmonar 
intrautero tambem e uma opgao. Reconstrugao diafragmatica 
e oclusao traqueal sao factiveis. 5 ’ 47 48 A oclusao traqueal fetal e 
uma opgao para promover distensao do tecido pulmonar pelo 
liquido produzido pelos pulmoes e crescimento dos pulmoes. 
Experiences iniciais parecem promissoras, mas o parenqui- 
ma resultante desse crescimento ainda necessita de avaliagao. 
Urn estudo randomizado nao mostrou beneficio de melhora 
de sobrevida em fetos submetidos a oclusao traqueal por fe- 
toscopia. 49 
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Prognostico 

A sobrevida relatada varia de 40 a 90%, provavelmente por 
consequencia das diferengas entre os pacientes tratados em 
cada instituigao. 

Os pacientes sobreviventes tem risco de morbidade em 
longo prazo, incluindo doenga pulmonar cronica, deficit de 
crescimento, doenga do refluxo gastroesofagico, alteragoes 
auditivas e do desenvolvimento neuropsicomotor. 0 risco pa- 
rece maior nos pacientes com doenga pulmonar cronica de- 
pendentes de oxigenio, naqueles com material protetico para 
reconstrugao do diafragma e naqueles com gastrostomia para 
alimentagao. 50 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer que, atualmente, a maioria dos casos de 
hernia diafragmatica congenita de Bochdalek (HDC) 
apresenta diagnostico pre-natal, o que permite o parto 
em hospital com condigao de suporte neonatal e de 
avaliagao adequada por cirurgiao pediatrico. 

• Procurar anomalias associadas, principalmente 
cardiacas, por serem, com frequencia, potencialmente 
graves. 

• Reconhecer o quadro clinico imediatamente pos-natal 
de dispneia grave, batimentos cardfacos a direita e 
ruidos hidroaereos no torax, alem de abdome escavado. 

• Fazer o diagnostico diferencial com malformagao 
adenomatosa cfstica e sequestro pulmonar, os mais 
frequentes. 

• Lembrar o que fazer: sonda orogastrica e entubagao 
traqueal; e o que nao fazer: ventilagao sob alta pressao. 

• Lembrar que a HDC nao e afecgao cirurgica de 
urgencia. 
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CAPITULO 3 


ATRESIA DO ESOFAGO 

Max Carsalad Schlobach 


Introdugao e historico 

A atresia do esofago (AE) e a malformagao congenita mais co¬ 
mum do esofago, tendo sido descrita inicialmente por Durston 
(1670) 1 e Gibson (1696) 2 em sua forma de apresentagao mais 
comum, associada a fistula traqueoesofagica (FTE) distal. 
Persistia incompativel com a vida ate 1939, quando, em dois 
trabalhos independentes, Leven 3 e Ladd 4 publicaram o pri- 
meiro caso de sobrevida, mas ainda sem a anastomose esofa- 
gica. Esta foi descrita pela primeira vez por Cameron Haight 
em 1941, com a ligadura da fistula entre o esofago distal e a tra- 
queia e a anastomose esofagica em tempo unico. 5 No Brasil, a 
primeira sobrevida apos a reconstrugao esofagica foi obtida 
em 1953, pelo Prof Virgilio Carvalho Pinto. 6 Em razao do gran¬ 
de desenvolvimento das tecnicas de cirurgia, anestesiologia e 
terapia intensiva neonatal, sao descritos atualmente indices 
de sobrevida proximo a 100% em recem-nascidos (RN) sem 
anomalias associadas. Essa sobrevida pode servir de parame- 
tro para o nivel de excelencia dos servigos de cirurgia pediatri- 
ca. A AE pode ser considerada urn dos marcos na formagao do 
cirurgiao pediatrico, que pode ser considerado urn especialista 
quando comega a obter bons resultados durante o tratamento. 

Conceito 

Anormalidade congenita na qual a porgao media do esofago e 
ausente. Estima-se uma incidencia de 1 caso a cada 3.000 a 
4.500 nascidos vivos. A relagao entre os sexos e de 1:1. A maio- 
ria dos pacientes tern, ainda, uma comunicagao anormal entre 
a traqueia e o esofago inferior, que e a FTE. Outros pacientes 
nao tern a comunicagao fistulosa ou a tern com o esofago pro¬ 
ximal. E comum a historia de gestagao com polidramnio ou 
parto prematuro. Mais de 50% dos casos apresentam outras 
anomalias congenitas associadas, sendo mais comuns as car- 
diacas, as urinarias e as do trato gastrointestinal. A AE com 
FTE e corrigivel cirurgicamente, e os resultados sao bons. O 
diagnostic pode ser suspeitado em urn RN que tenha excessi- 
va secregao de muco ou saliva ao nascimento, com ou sem dis¬ 
turbs respiratorio. 


Embriologia 

No initio da gestagao, por volta do 20° dia de vida intrauteri- 
na, urn tubo endodermico comum ao intestino primitivo e ao 
esbogo respiratorio divide-se em esofago e traqueia. Por vol¬ 
ta do 21° ao 23° dia de vida intrauterina, surge no assoalho do 
intestino anterior primitivo urn sulco laringotraqueal que 
cresce no sentido cranial, ao mesmo tempo em que ocorre 
uma septagao lateral separando a porgao traqueobronquica 
(ventral) da esofagica (dorsal). Por volta do 26° dia de gesta¬ 
gao, essas estruturas estao completamente separadas ate o 
nivel da laringe. A explicagao morfogenetica da AE nao esta 
perfeitamente esclarecida, mas Smith postulou que ela ocor- 
ra entre a 4 a e a 5 a semanas de vida intrauterina. Varias teo- 
rias que tentam explicar a anomalia podem ser agrupadas 
nos seguintes itens: 

1. Pressao intraembrionica: 

• pressao do alargamento do coragao embrionico; 

• pressao dos vasos anormais; 

• pressao do recesso pneumatoenterico; hiper-reflexao em- 
brionica. 

2. Oclusao epitelial. 

3. Acidente vascular. 

4. Anormalidades da relagao de crescimento diferencial: 

• falha no desenvolvimento do septo traqueoesofagico; 

• supercrescimento de cristas laterais ao esofago; 

• deslocamento ventral da prega dorsal do intestino cefalico; 

• disturbio do controle mesenquimal de diferenciagao. 

Na pesquisa de Pinus (1972) sobre a vascularizagao arterial do 
esofago normal do RN e do esofago atresico, foi observada a 
ausencia da arteria bronquica direita em 18 casos estudados, 
determinando uma zona de insuficiencia vascular e podendo 
estar envolvida na atresia do esofago. 7 

Anatomia e classificagao 

A AE e a FTE podem ocorrer isoladamente, mas a combinagao 
das duas e mais frequente. A classificagao baseia-se na pre- 
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senga de uma ou ambas e, nesse caso, na relagao da fistula 
com o segmento do esofago. Os tipos de defeitos sao clinica- 
mente significativos. 

A AE com FTE (87%) e a mais comum das anomalias. 0 
esofago proximal termina em fundo cego ao nivel da terceira 
vertebra toracica. Ele pode ser desde curto, terminando no ni¬ 
vel da setima vertebra cervical, ate longo, no nivel da quinta 
vertebra toracica. A musculatura do segmento proximal e hi- 
pertrofiada, e o diametro e muito maior que o segmento distal, 
que tern sua origem na traqueia. A fistula raramente pode se 
conectar ao bronquio. Sempre existe urn espago entre o coto 
proximal e a fistula. 0 tamanho do coto proximal, a altura da 
fistula e a distancia entre os cotos sao fatores que determinam 
o grau de dificuldade da corregao cirurgica. A irrigagao do coto 
proximal e feita pelo tronco tireocervical e tern rica rede trans¬ 
mural. Isso possibilita grande mobilizagao, sem comprometi- 
mento do suprimento vascular. 0 segmento distal, entretanto, 
tern irrigagao segmentar (terminal) vindo das arterias inter¬ 
costal, podendo ficar comprometido mesmo com mobiliza- 
goes minimas. 0 segmento proximal permite, ainda, tecnicas 
de alongamento pela secgao da camada muscular (das quais a 
incisao circular, descrita por Livaditis em 1973, e a mais fre- 
quente 8 ), no sentido de possibilitar a anastomose entre cotos 
distantes (Figura 1). 

A AE isolada (8%) e comumente associada a grande dis¬ 
tancia entre os cotos. 0 coto proximal e semelhante - dilatado 
e de parede espessada - ao das outras formas de AE. 0 coto 
distal, nessa anomalia, e muito pequeno (geralmente de 1 a 2 
cm), em razao da ausencia de fistula e da consequente fixagao 
a traqueia. A ausencia de transito do liquido amniotico faz o 
estomago ser pouco desenvolvido (Figura 2). 

A FTE isolada (fistula em H) (3%) tern usualmente de 2 a 4 
mm de diametro, e seu trajeto e orientado no sentido diagonal, 
inserindo-se no ponto mais alto na parte membranosa da tra¬ 
queia. Ela ocorre geralmente acima da carina, mas frequente- 
mente pode estar em local mais alto (regiao cervical) ou mais 
baixo (regiao intracavinal). 0 esofago geralmente e normal 
(Figura 3). 

A AE com FTE proximal e a AE com FTE proximal e distal 
(dupla fistula) sao condigoes raras, ocorrendo em menos de 
1% dos casos cada uma. 


Figura 1 Esofagograma contrastado mostrando esofago 
superior dilatado e ar no abdome. 



Figura 2 Atresia de esofago sem fistula: radiografia 
simples sem ar no tubo digestivo. 



Figura 3 Fistula traqueoesofagica em H: observa-se a 
origem na regiao mais alta, na parede traqueal. 
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Malformagoes associadas 

As anomalias mais comumente associadas a AE sao: 

• cardiacas (ducto arterioso patente, comunicagoes interatrial 
e interventricular, defeitos complexos): as mais frequentes e 
responsaveis, em parte, pela mortalidade desses RN; 

• gastrointestinais: anomalia anorretal e obstrugoes duodenais, 
incluindo mas rotagoes intestinais, sao as mais comuns; 

• geniturinaria: malformagoes renais e ureterais; 

• neurologicas: neurocristopatias cefalicas - anomalia de dife- 
renciagao da crista neural; tern relagao com a AE isolada e 
anomalias cardiovasculares; 

• esqueletica: vertebrais. 

Existe uma associagao de malformagoes particularmente co¬ 
mum, conhecida pela sigla VACTERL: 

V - anomalia vertebral; 

A - anomalia anorretal; 

C - malformagao cardiaca; 

TE - fistula traqueoesofagica; 

R - malformagoes renais e do osso radio; 

L - extremidades (Limb). 

Sindromes conhecidas, como a de Down, ou as trissomias dos 
cromossomos 8 ou 13 podem estar associadas em aproxima- 
damente 20% dos casos. Algumas dessas malformagoes exi¬ 
gent corregao ja no periodo neonatal, simultaneamente a cor- 
regao da AE, muitas vezes exigindo uma gastrostomia como 
primeiro procedimento. Outras malformagoes necessitam ser 
corrigidas nos primeiros meses de vida, como as cardiacas e 
urinarias. 

Quadro clinico 

0 quadro clinico e tipico, caracterizado por secregao salivar es- 
pumosa e arejada, saindo pela boca e pelas narinas, o que cor- 
responde a eliminagao da secregao salivar acumulada no fun- 
do cego esofagico. Ha, concomitantemente, aspiragao para as 
vias aereas com tosse, cianose, dispneia e sufocagao. 0 abdo- 
me pode estar distendido (pela fistula) ou escavado (sem fis¬ 
tula). Predomina o quadro respiratorio, com aparecimento de 
pneumonias aspirativas e atelectasias. Alem disso, a AE no 
seu tipo mais comum, ou seja, com fistula do segmento distal 
para a traqueia, favorece o refluxo do conteudo acido do esto- 
mago para o esofago e a arvore traqueobronquica, resultando 
em pneumonite quimica com lesao parenquimatosa pulmo- 
nar, que e muito mais grave do que aquela determinada pela 
aspiragao de saliva. 

A ausculta pulmonar, observam-se roncos disseminados e 
estertores subcrepitantes, principalmente em lobo superior 
direito. Nos casos de atresia sem fistula, o quadro respiratorio 
e menos intenso e de inicio mais tardio. A rigor, o sinal mais 
precoce da AE e pre-natal, representado pelo polidramnio, 
que ocorre em 80% dos casos sem fistula e em 30 a 35% dos 
casos com fistula. A prematuridade e mais comum nessas 
criangas, podendo representar ate 35% dos casos. 


Diagnostics 

A suspeita deve ser feita ja no periodo pre-natal, diante de po¬ 
lidramnio, que pode ser diagnosticado pelo exame fisico da 
gestante ou pela ultrassonografia. A ultrassonografia pode, 
ainda, identificar o coto esofagico superior dilatado e com li- 
quido em seu interior, assim como urn estomago diminuido, 
no caso de uma AE sem fistula. Logo apos o nascimento, deve 
ser rotina a passagem de sonda nasogastrica de calibre de 8 a 
10 Fr, com o objetivo de testar a permeabilidade das coanas e 
do esofago e, pela aspiragao do conteudo gastrico, de pressu- 
por a obstrugao do trato digestivo (se existe no estomago urn 
volume > 25 mL). A interrupgao da progressao da sonda de 8 a 
12 cm da narina e diagnostico de AE. Apesar de a sondagem 
nasogastrica ser rotina na maioria dos bergarios, ainda e possi- 
vel encontrar RN cujo diagnostico so e sugerido apos o inicio 
da amamentagao, pela regurgitagao, tosse, cianose e insufi- 
ciencia respiratoria aguda. 0 exame radiologico simples, tora- 
coabdominal, permite a visualizagao do coto esofagico proxi¬ 
mal contrastado pelo ar (“uma bolha de ar supraesternal”), 
assim como a presenga de ar no intestino delgado, demons- 
trando a existencia de fistula no esofago distal na traqueia. A 
ausencia de imagens gasosas no abdome revela AE sem fistula. 
Pode-se usar contraste baritado no coto proximal para confir- 
mar o diagnostico, quando se deve introduzir no maximo 0,5 
mL do liquido e, imediatamente depois, aspirar o contraste in- 
jetado. Volumes maiores podem provocar aspiragao e compro- 
metimento pulmonar. Alem do diagnostico de AE, devem-se 
procurar identificar afecgoes associadas que sao comuns. Os 
exames mais utilizados sao radiografia toracoabdominal, ul¬ 
trassonografia (US), ecocardiografia e, eventualmente, uro- 
grafia excretora. E importante determinar a posigao da aorta e 
procurar anomalias cardiovasculares com radiografia simples, 
US ou ecocardiograma. Em caso de dextroposigao da aorta, 
deve-se considerar a via de acesso por toracotomia esquerda. 

Tratamento pre-operatorio 

Na suspeita de AE, os procedimentos indicados sao: 

• confirmagao do diagnostico; 

• reconhecimento do tipo de anomalia; 

• avaliagao do estado pulmonar; 

• identificagao de anomalias associadas. 

A primeira classificagao para RN portadores de AE foi propos- 
ta por Waterston em 1962 e levava em consideragao o peso ao 
nascimento e a ocorrencia de pneumonia e anomalias conge- 
nitas associadas. A epoca, o peso de 2.500 g era considerado 
como base para maior sobrevida. Apos a decada de 1980, com 
a melhora nos cuidados pre, peri e pos-operatorios, passou a 
ser considerado o peso acima de 1.500 g para melhor prognos- 
tico, como proposto por Spitz em 1994 (Tabela 1). 

Dos fatores determinantes do prognostico, aquele que pode 
efetivamente ser abordado com exito e o tratamento das com- 
plicagoes pulmonares. A prevengao e o tratamento dessas 
complicagoes incluem: 
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Tabela 1 Classificagao da AE em RN 
Classificagao de Waterston - 1969 9 


Grupo A 

Peso > 2.500 g, sem outras anomalias nem 
pneumonia 

Grupo B 

Peso de 2.000 a 2.500 g, ou maior com 
pneumonia ou anomalias associadas 

Grupo C 

Peso < 2.000 g, ou acima, porem com graves 
anomalias associadas 

Classificagao de Spitz - 1994 10 

Grupo 1 

Peso > 1.500 g sem cardiopatias associadas 

Grupo II 

Peso < 1.500 g, sem doenga cardiaca, ou > 
1.500 g, com cardiopatias associadas 

Grupo III 

Peso < 1.500 g, com cardiopatias associadas 


1. RN mantido em incubadora, aquecido com hidratagao e ofer- 
ta calorica adequadas. 

2. Sonda nasoesofagica de duplo lume (Replogle), submetida a 
aspiragao constante, para evitar a aspiragao de saliva. 

3. RN em posigao elevada (pelo menos 30°), em decubito dorsal 
ou lateral direito, para diminuir o refluxo gastric nos casos 
com fistula. Se nao houver fistula, a crianga pode bear em po¬ 
sigao de Trendelemburg. 

4. Ventilagao com ar do ambiente ou oxigenio com umidificagao, 
a fim de mobilizar a secregao pulmonar e facilitar a sua elimi- 
nagao. Fisioterapia postural. 0 choro contribui com a mesma 
finalidade. 

Se houver grave desconforto respiratorio, a ventilagao mecani- 

ca pode ser necessaria, e a entubagao podera ser indicada nos 

casos de (Figura 4): 

• insuficiencia respiratoria por pneumonia ou membrana hialina; 

• traqueomalacia grave ou malformagao laringea; 

• pneumonias extensas; 

• cardiopatia congenita que necessite de ventilagao mecanica. 



Figura 4 Posigao do RN com AE e FTE distal: decubito 
elevado para dificultar o refluxo de acido do estomago 
para a traqueia e sonda nasoesofagica para drenagerm da 
secregao salivar, evitando aspiragao pelos pulmoes. 


A antibioticoterapia deve ser introduzida precocemente, dan- 
do-se preferencia a penicilina (ou ampicilina) e amicacina (ou 
gentamicina). Deve-se administrar vitamina K, na dose de 1 mg 
por via intramuscular, no pre-operatorio. 0 acesso venoso pode 
ser periferico e deve permitir a administragao de soro glicosado 
a 10%, transfusao de sangue e nutrigao parenteral. 0 tratamen- 
to cirurgico da AE nao e indicagao de emergencia, mas a cirur- 
gia corretiva deve ser realizada assim que a investigagao labora- 
torial e por exames de imagem tenha sido concluida. 

Tratamento cirurgico da atresia de esofago 
com fistula distal 

A gastrostomia deve ser evitada, apesar de ter feito parte da ro- 
tina do tratamento cirurgico ate o inicio da decada de 1980. 
Ela e indicada, hoje, apenas para RN admitidos com pneumo¬ 
nia aspirativa ou em prematuros de peso muito baixo. Atual- 
mente e realizada toracotomia posterior extrapleural direita 
no espago interescapulovertebral, no nivel do triangulo aus- 
cultatorio, com ligadura da fistula esfagotraqueal e anastomo¬ 
se termino-terminal entre os cotos esofagicos em urn so piano. 
Na ultima decada, com os avangos da videocirurgia, pode ser 
tratada tambem por videotoracoscopia. E deixada uma sonda 
transesofagica para descompressao gastrica e alimentagao 
precoce. 0 acesso extrapleural e preferido, pois evita empiema 
em casos de vazamento da anastomose. A colocagao de dreno 
de torax depende da conduta do cirurgiao, podendo ser reali¬ 
zada ou nao. 

Complicacoes pos-operatorias 

1. Deiscencia de anastomose: complicagao mais precoce e grave. 
Ocorre em cerca de 5 a 20% dos casos e, geralmente, entre o 
segundo e o quarto dias de pos-operatorio. Quando o vaza¬ 
mento e pequeno, deve ser tratado de modo conservador. A 
reoperagao e indicada nos casos de deiscencias mais graves. 

2. Estenose da anastomose: complicagao tardia mais frequente. 
Pode ser decorrente de maior tensao no nivel da anastomose, 
por isquemia, por pequenas deiscencias bloqueadas ou, ain- 
da, por causa do pequeno calibre do segmento inferior. 0 tra¬ 
tamento recomendado sao as dilatagoes com sondas ou ha¬ 
loes. A reoperagao fica reservada para os casos de insucesso. 

3. Recidiva da fistula esofagotraqueal: complicagao rara nos dias 
de hoje, talvez em fungao do fato de a ligadura da fistula ser 
cada vez mais cuidadosa. 0 diagnostic nao e facil, sendo fre- 
quentemente confundido com traqueomalacia. Broncopneu- 
monia de repetigao e a ocorrencia mais comum. Recomenda- 
-se a abordagem da fistula de 5 a 8 semanas apos o diagnostic. 

4. Refluxo gastroesofagico: e mais frequente do que na popula- 
gao normal, com repercussoes variaveis. Os fatores contri- 
buintes podem ser a disseegao e a tragao do coto distal, a alte- 
ragao no sistema neurovascular, a gastrostomia, etc. As 
consequencias sao as esofagites, a manutengao da estenose e 
os episodios de infeegoes pulmonares. 0 tratamento e a corre- 
gao cirurgica com valvula antirrefluxo, sendo a tecnica de Nis- 
sen a mais utilizada. 

5. Traqueomalacia: alteragao estrutural e funcional da traqueia 
que leva a obstrugao e a dificuldades respiratorias. Quase 
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sempre ocorre em algum grau, mas melhora com a idade. Nos 
casos mais graves, e indicada a aortopexia, cujos resultados 
saobons. 

6. Alteragoes do peristaltismo esofagico: ocorrem em maior ou 
menor grau em todos os pacientes operados de AE. Habitual- 
mente, nao existem repercussoes clinicas importantes. Ha 
uma discreta disfagia para alimentos solidos, que pode ser 
tratada com orientagao alimentar. Melhora com a idade. 11 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Lembrar da ocorrencia de sindromes (Down) e 
malformagoes associadas (VACTERL). 

• Lembrar o tipo mais frequente: atresia proximal com 
fistula traqueoesofagica distal (acima de 80% dos 
casos). 

• Saber que o diagnostico pre-natal e infrequente; daf 
muitas criangas nascerem sem o diagnostico da AE. 

• Fazer o diagnostico ja na sala de parto, pela passagem 
de sonda orogastrica ou, em momento posterior, antes 
da alimentagao, pela eliminagao de saliva espumosa 
pela boca. 

• Encaminhar ao cirurgiao pediatrico a menor suspeita 
de AE, ja que o diagnostico precoce e determinante da 
sobrevida. 
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CAPITULO 4 


OBSTRUCOES DUODENAIS 
CONGENITAS 

Pedro Munoz Fernandez 


Introdugao 

As obstrugoes duodenais congenitas podem ser totais, parciais 
ou, ainda, causadas por fatores intrinsecos ou extrinsecos. 1 
Nesse grupo de doengas estao as atresias duodenais, as obstru¬ 
goes decorrentes de pancreas anular ou erro da rotagao intesti¬ 
nal, com formagao de bandas que levam a compressao da por- 
gao terminal do duodeno ou das primeiras porgoes do jejuno, 
determinando dificuldade do transito do conteudo intestinal. 

Neste capitulo, uma dessas doengas sera discutida sepa- 
radamente. 

Atresia duodenal 

A falta de luz de urn segmento do duodeno da-se o nome de 
atresia duodenal. 0 segmento atresico, na maior parte das ve- 
zes, corresponde a terceira porgao do duodeno. 

0 advento da medicina fetal e o aperfeigoamento dos equi- 
pamentos e das tecnicas de exame do feto tern permitido o 
diagnostico dos casos de atresia duodenal no periodo pre-na¬ 
tal. 0 diagnostico antenatal e extremamente importante, pois 
permite o adequado encaminhamento da gestante a urn cen¬ 
tra de atengao terciaria a saude, 23 visto que o recem-nascido 
devera passar por um procedimento cirurgico. 

A visao classicamente descrita e a de duas imagens anecoi- 
cas no andar superior do feto, uma a direita e outra a esquerda 
da coluna, correspondendo, respectivamente, ao estomago e 
ao duodeno, preenchidos por um liquido que nao consegue 
progredir no tubo digestivo em razao da obstrugao a montante 
(Figura l). 4 

A impossibilidade da progressao do liquido amniotico de- 
glutido por meio do sistema digestivo, com a consequente rea¬ 
lizagao de seu ciclo enterico, leva ao polidramnio, que e en- 
contrado em aproximadamente 65% dos casos, embora essa 
associagao seja menos descrita nos trabalhos mais recentes. 3 

Por consequencia da prevalencia da atresia de duodeno as- 
sociada a anomalias cromossomicas, torna-se mandatoria a 
realizagao do cariotipo fetal. Quanto ao diagnostico pos-natal, 
na obstrugao duodenal congenita decorrente da atresia de 


duodeno foi encontrado um recem-nascido com distensao 
epigastrica e o restante do abdome escavado. 

Ainda na sala de parto, deve-se suspeitar de obstrugao duo¬ 
denal, pela presenga de grande volume de liquido gastrico na 
passagem da sonda orogastrica (volume > 20 mL). Diante des¬ 
ses achados, o recem-nascido deve ser encaminhado a unida- 
de de tratamento intensivo (UTI), para a realizagao de exames 
complementares, e preparado para a corregao cirurgica da 
atresia. Se nenhum desses fatores for descrito, porem, o re¬ 
cem-nascido apresentara quadra de vomitos biliosos, o que 
impossibilitara a alimentagao por via oral. 

A radiografia simples de abdome e o exame radiologico que 
confirma o diagnostico da atresia duodenal. Nesse exame, en- 
contra-se o sinal da dupla bolha de ar correspondendo ao esto¬ 
mago e ao duodeno obstruido e dilatado (Figura 2). Nao ha ne- 
cessidade da realizagao de exames radiologicos contrastados. 



Figura 1 Ultrassonografia fetal mostrando a dupla bolha 
correspondente a um caso de atresia de duodeno. 
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A corregao cirurgica e feita sob anestesia geral por duode- 
no-duodeno anastomose, reservando-se aos casos de atresia 
em razao da presenga de uma membrana duodenal, da duode- 
notomia e da ressecgao da membrana. A exploragao de outras 
atresias intestinais, bem como de outras anormalidades da ca- 
vidade abdominal, e obrigatoria. 

0 recem-nascido deve ser mantido em nutrigao parenteral 
ate apresentar transito intestinal. Em geral, o pos-operatorio 
tardio dessas criangas nao mostra complicagoes, 5 ’ 6 porem, en- 
tre as sequelas descritas, estao o megaduodeno, a gastrite al- 
calina, o transito retardado e as obstrugoes intestinais pos- 
-operatorias. 7 

Pancreas anular 

Urn erro de desenvolvimento do broto pancreatico e o respon- 
savel pelo envolvimento do duodeno por parte do tecido pan¬ 
creatico, levando a uma obstrugao maior ou menor e a qua¬ 
dras obstrutivos de maior ou menor intensidade, de modo 
que essa doenga pode ser confundida com atresia de duo¬ 
deno ou mesmo associada a ela. 89 

No periodo antenatal, o quadra pode se assemelhar ao da 
atresia de duodeno com o aparecimento de dupla bolha e poli- 
dramnio, nos casos em que a obstrugao e mais intensa, ou pas- 
sar despercebido, nos casos em que o tecido pancreatico que 
envolve o duodeno permite a presenga de razoavel luz duode¬ 
nal. 0 quadra clinic pos-natal tambem depende do grau de 
estenose provocado pelo anel pancreatico que abraga o duode¬ 
no, indo desde quadra semelhante ao da atresia duodenal ate 


Figura 2 Radiografia de abdome mostrando a dupla bolha, 
tipica de atresia de duodeno. 


impossibilidade de progredir a dieta por consequencia dos vo- 
mitos alimentaresbiliosos. 

Nos casos de obstrugao duodenal total, o achado antenatal, 
que e semelhante ao dos casos de atresia duodenal e, no re¬ 
cem-nascido, a presenga de urn aspirado de mais de 20 mL de 
liquido gastric na sala de parto associado a radiografia sim¬ 
ples de abdome, mostrando a dupla bolha de ar, sao indicati¬ 
ves da necessidade de corregao cirurgica. 

0 diagnostic diferencial com atresia de duodeno e feito no 
ato operatorio. Nos casos de obstrugao parcial grave, o quadra 
antenatal e os achados da sala de parto sao semelhantes aos 
descritos na atresia de duodeno; porem, na radiografia sim¬ 
ples de abdome, alem da dupla bolha, encontra-se urn pouco 
de ar em algas intestinais. A duodeno-duodeno anastomose 
laterolateral (diamond shaped) e a tecnica operatoria mais fre- 
quentemente utilizada, provocando urn bypass que exclui a 
zona duodenal abragada pelo tecido pancreatico. 

A evolugao pos-operatoria em longo prazo e satisfatoria, 
sendo rara a descrigao de complicagoes causadas pela doenga. 10 

Erro da rotagao intestinal 

As criangas que apresentam erro da rotagao intestinal (ma ro¬ 
tagao intestinal ou vicio da rotagao intestinal), levando a for- 
magao de bandas que obstruem o duodeno ou a primeira por- 
gao do jejuno, raramente apresentam sinais da doenga no 
periodo antenatal. A manifestagao clinica mais frequente no 
recem-nascido sao os vomitos biliosos e a impossibilidade de 
aumentar o volume de dieta ofertado. No lactente, a doenga 
entra no diagnostic diferencial das causas de refluxo gastroe- 
sofagico secundario. 

Nessa doenga, existe urn erro na embriogenese, e o duode¬ 
no nao completa sua rotagao, terminando a direita da arteria 
mesenterica superior. 0 ceco e o colon ascendente tambem po- 
dem ocupar posigoes anatomicas anormais, e essas anormali¬ 
dades de desenvolvimento podem determinar a formagao de 
bandas congenitas que provocam quadras suboclusivos altos. 

Quanto ao diagnostic radiologic, embora a literatura 
aponte o enema opaco como o exame a ser realizado, que mos- 
trara a anormalidade de posigao do ceco, pode-se dizer que o 
exame contrastado de estomago, duodeno e primeiras algas 
de jejuno e mais util, pois mostra a dilatagao gastrica e duode¬ 
nal, bem como a transigao duodeno jejunal sendo feita a direi¬ 
ta da coluna vertebral. Se o transito intestinal for realizado 
como complemento desse exame, e possivel, ainda, detectar a 
posigao anormal do ceco e do colon. 

Pelo fato de as criangas frequentemente apresentarem qua¬ 
dras clinics mais arrastados ate que se chegue ao diagnostic 
final e a indicagao cirurgica, e importante o adequado prepare 
pre-operatorio, com corregao de eventuais disturbios hidrele- 
troliticos e metabolicos. A cirurgia consiste na ampla e ade- 
quada mobilizagao do duodeno e na seegao das bandas que o 
obstruem ou a outras porgoes do jejuno, alem da corregao do 
erro de rotagao intestinal. 0 paciente deve ser mantido em nu¬ 
trigao parenteral ate apresentar transito intestinal, com dimi- 
nuigao da drenagem gastrica e presenga de ruidos hidroaereos 
abdominais, demonstrando peristaltismo propulsivo. 







OBSTRUCOES DUODENAIS CONGENITAS • 2067 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que a ultrassonografia pre-natal permite, com 
frequencia, o diagnostico intra-utero de obstrugao 
duodenal no feto. 

• Encaminhar a gestante para consulta e orientagao pre- 
-natal com cirurgiao pediatrico. 

• Realizar o parto em instituigao que permita bom 
atendimento cirurgico ao bebe. 

• Investigar volvo do intestino medio a menor suspeita, ja 
que esta e uma das situagoes mais dramaticas da 
cirurgia neonatal, pois pode levar a sfndrome do 
intestino curto. A ultrassonografia de abdome tern se 
mostrado bastante util na avaliagao inicial. 
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CAPITULO 5 


ATRESIA INTESTINAL 

Antonio Paulo Durante 


Introdugao 

Atresia intestinal e definida como ausencia congenita da luz 
intestinal, resultando em obstrugao. E a causa mais comum 
de obstrugao intestinal congenita e corresponde a urn 1/3 de 
todas as causas de obstrugao intestinal no recem-nascido. 1 A 
incidencia da atresia intestinal depende da regiao geografica, 
variando de 1:1.000 ate 1:5.000 nascidos vivos. 2 A distribuigao 
por sexo na atresia intestinal e semelhante. 

A atresia ileal foi descrita pela primeira vez em 1684 por Go- 
eller, e a primeira sobrevida foi relatada em 1911 por Fockens, 3 
em Roterda. Em 1950, as taxas de sobrevida eram menores 
que 10%, 4 porem, nas decadas seguintes, com os progressos 
obtidos no tratamento pre, trans e pos-operatorio, como su- 
porte nutricional, tecnicas cirurgicas mais adequadas e cuida- 
dos intensivos neonatais, melhoraram significativamente, al- 
cangando indices proximos de 95%. 

Classificagao 

A classificagao de atresia intestinal inicialmente proposta por 
Louw e Barnard 5 foi modificada por Hays, 6 Martin e Zerella 7 e 
Grosfeld et al., 8 sendo esta ultima a mais bem aceita para des- 
crever as atresias intestinais nos ultimos anos. Os tipos de I a 
IV sao apresentados na Figura 1. 

No tipo I, a obstrugao se deve a presenga de urn diafragma 
intraluminal, com continuidade da parede e do mesenterio 
adjacente, e corresponde a cerca de 20% de todos os casos. No 
tipo II, os segmentos intestinais atresicos sao unidos por urn 
cordao fibroso, com urn mesenterio intacto, representando 
cerca de 35% dos casos. No tipo Ill-a, ocorre uma separagao 
completa entre os cotos e ha urn defeito do mesenterio sob a 
forma de V, tambem representando cerca de 35% dos casos. O 
tipo Ill-b e constituido por atresia jejunal alta, proxima ao an- 
gulo de Treitz, com extenso defeito mesenterico. Geralmente, 
o ileo terminal esta encurtado e assume uma forma espiral ao 
redor de sua irrigagao, que e realizada de modo retrogrado 
atraves de uma simples arteria colateral originaria de uma ar¬ 
teria ileocolica residual, arteria colica direita, media ou es- 


querda. 911 Essa variedade e classicamente conhecida como 
atresia em apple peel (casca de maga) ou deformidade em 
Christmas-tree (arvore de natal). 0 tipo IV, por sua vez, e repre- 
sentado por atresias multiplas do intestino delgado e corres¬ 
ponde a aproximadamente 6% dos casos. 1 

A atresia de colo tern muitas similaridades com a atresia je¬ 
junoileal, mas e muito menos comum, correspondendo a cer¬ 
ca de 5% de todos os casos de atresia intestinal. 12 

Embriologia 

Existem varias teorias para explicar o desenvolvimento da atre¬ 
sia intestinal, podendo ser simplifkadas em duas categorias. 

A teoria de Tandler 13 considera a atresia decorrente de falta 
de recanalizagao do intestino por falha no processo de vacuoli- 
zagao das celulas intestinais na fase embrionaria, quando o in¬ 
testino primitivo e constituido por urn cilindro solido. Essa te- 



Figura 1 Classificagao da atresia intestinal: tipo I, tipo II, 
tipo lll-a, tipo lll-b, tipo IV. 
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oria e mais aceita para a atresia duodenal em razao da fixagao 
da primeira e da segunda porgao duodenal e seu suprimento 
sanguineo duplo, do tronco celiaco e da arteria mesenterica 
superior, sendo menos suscetivel a um acidente vascular. 

A segunda teoria, de Louw e Barnard, 5 considera que a atre¬ 
sia intestinal seja causada por um evento isquemico mesente¬ 
rial no periodo pre-natal, evoluindo para necrose e reabsorgao 
do intestino envolvido, resultando na atresia intestinal. E 
mais aceita para a atresia jejunoileal, em razao da grande mo- 
bilidade do segmento intestinal jejunoileal, com potencial 
para compressao ou volvo, e da anatomia da arcada mesente¬ 
rica, mais suscetivel a isquemias vasculares. A presenga de 
um defeito mesenteric na atresia intestinal tipo III confirma 
essa teoria. 

Diagnostico 

A ultrassonografia materna e um procedimento nao invasivo, 
utilizado rotineiramente em exames pre-natais a partir da 20 a se- 
mana de gestagao e util na avaliagao do trato gastrointestinal. 14 

A associagao entre historia materna de polidramnio e obs¬ 
trugao intestinal em recem-nascidos e bem conhecida, ocor- 
rendo em cerca de metade dos recem-nascidos com obstrugao 
intestinal alta, mas em menos de 20% nos neonatos com obs¬ 
trugao baixa. 15 

0 achado de polidramnio, bem como de algas intestinais 
dilatadas, leva a observagao, ao nascimento, do volume de li- 
quido aspirado da camara gastrica. Volume superior a 20 mL e 
sugestivo de obstrugao, independentemente de o liquido aspi¬ 
rado ser gastric ou bilioso. 16 

Os sinais clinicos classics da obstrugao intestinal em neo¬ 
natos sao: vomitos biliosos, distensao abdominal, falha na eli¬ 
minagao de meconio ou eliminagao de meconio anormal 
(acinzentado) e ictericia. 17 A presenga de vomito bilioso, com 
ou sem distensao abdominal, e o primeiro sinal de obstrugao 
do intestino delgado. 18 Quanto mais precoce o vomito, mais 
alta a obstrugao intestinal. 

0 recem-nascido com atresia ileal distal pode nao vomitar 
por diversas horas ou vomitar em 1 a 2 dias apos o nascimento. 
Frequentemente, o exame abdominal revela algas intestinais 


distendidas, podendo ser palpaveis ou mesmo visiveis. Quan¬ 
to menor o numero de algas dilatadas, mais proximal a obstru¬ 
gao intestinal; contudo, a interpretagao deve ser cuidadosa, 
sempre em associagao com o quadro clinic. 18 A inspegao anal, 
acompanhada de toque retal, e essencial para excluir a presen¬ 
ga de anomalia anorretal. 19 

Distensao abdominal global esta presente em 80% dos 
neonatos com obstrugao distal ao jejuno. Nas obstrugoes in¬ 
testinais altas, proximais ao jejuno, a distensao e exclusiva- 
mente epigastrica. Podem-se observar movimentos peristalti- 
cos da alga proximal a obstrugao. 20 

Falha na passagem de meconio e indicativa de obstrugao 
intestinal, mas aproximadamente 20% daqueles com atresia 
jejunoileal tern eliminagao de pequena quantidade de meco¬ 
nio com caracteristicas anormais apos o nascimento. 20 A icte¬ 
ricia ocorre em 40% dos recem-nascidos com atresia jejunal e 
20% daqueles com atresia ileal. 21 Nos casos de obstrugao do in¬ 
testino delgado, esta caracteristicamente associada com a ele- 
vagao dos niveis de bilirrubina indireta. 22 

A ictericia decorre da deficiencia de conjugagao da bilirrubi¬ 
na indireta por consequencia da falta da enzima glucorinil- 
transferase, decorrente de imaturidade hepatica e jejum. Ou- 
tra explicagao e a presenga de betaglicuronidase na mucosa 
intestinal do recem-nascido, a qual tern a capacidade de des- 
conjugar a bilirrubina direta, aumentando o ciclo entero-he- 
patico da bilirrubina e os niveis plasmaticos de bilirrubina in¬ 
direta. 2 

Quanto ao diagnostic radiologico, utilizando-se radiogra- 
fias simples de abdome em pe e deitado, o padrao gasoso in¬ 
testinal normal em neonatos e aquele no qual se observa pre¬ 
senga de gas no estomago, no intestino delgado e no intestino 
grosso. Tipicamente, o gas nas algas intestinais (delgado e 
grosso) apresenta-se como multiplas areas radiotransparen- 
tes, lembrando aspecto de “favo de mel” e ocupando pratica- 
mente todo o abdome. 23 Na obstrugao mecanica, ha dilatagao 
das algas proximais a obstrugao, com formagao de niveis hi- 
droaereos e ausencia de ar nos segmentos distais. Quanto 
mais baixa a obstrugao intestinal, maior e a quantidade de ni¬ 
veis hidroaereos (Figura 2). 



Figura 2 Diagnostico radiologico das atresias jejunoileais. (A) Atresia de jejuno proximal. (B) Atresia de jejuno distal. 
(C) Atresia de ileo proximal. (D) Atresia de Neo distal. 
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Calcificagao peritoneal e vista em 12% dos casos na radio- 
grafia simples de abdome e significa presenga de peritonite 
meconial, um sinal de perfuragao intestinal intrautero. 24 

No estudo do trato gastrointestinal superior, o ar e o melhor 
meio de contraste no diagnostico das obstrugoes intestinais 
nos recem-nascidos. 25 A injegao de cerca de 50 mL de ar por 
meio da sonda nasogastrica pode confirmar o diagnostico da 
obstrugao. A utilizagao de outros contrastes por via oral, bari- 
tados ou hidrossoluveis, deve ser evitada, reservando-se para 
estudo das obstrugoes parciais. 26 

0 enema opaco pode auxiliar o diagnostico de atresia ileal 
distal, demonstrando a presenga de microcolo sem passagem 
de contraste para o lleo, e evidenciar microcolo na atresia ileal 
distal, zona de transigao na doenga de Hirschsprung, geral- 
mente ao nivel do retossigmoide, ou posigao anormal do colo 
no vicio de rotagao 27 (Figura 3). 

Diagnostico diferencial 

Recem-nascidos com obstrugao intestinal por outras causas 
podem apresentar quadro clinico muito semelhante aqueles 
com atresia jejunoileal. Essas causas incluem ma rotagao com 
ou sem volvo, ileo meconial, duplicagao intestinal, hernia in¬ 
terna, atresia de colo, ileo adinamico relacionado a sepse e 
aganglionose colonica total. 

0 enema opaco habitualmente fornece informagoes valio- 
sas que costumam caracterizar certas causas de obstrugao, 



Figura 3 Enema opaco demonstrando microcolo em 
paciente portador de atresia ileal. 


particularmente a atresia de colo e a aganglionose segmentar. 
A atresia jejunoileal pode coexistir com ma rotagao (10 a 18%), 
peritonite meconial (12%), ileo meconial (9 a 12%) e, menos 
frequentemente, com aganglionose colonica total. 28 

Recem-nascidos com ileo meconial nao complicado costu¬ 
mam ter significativa dilatagao de algas intestinais, mas com 
pouco ou nenhum nivel hidroaereo. Essa observagao esta rela- 
cionada ao fato de o meconio, nessas criangas, ser extrema- 
mente viscoso, nao permitindo a formagao de interfaces com 
ar. Cuidadosa avaliagao desses pacientes pode evitar uma ope- 
ragao desnecessaria, ja que mais da metade dos casos de ileo 
meconial nao complicado responde bem ao tratamento clinico. 

Tratamento 

Pre-operatorio 

Desde a avaliagao inicial do recem-nascido portador de atresia 
intestinal, alguns principios devem ser seguidos, como manu- 
tengao da temperatura corporea, evitando-se a hipotermia; 
descompressao gastrica por meio de uma sonda nasogastrica 
de calibre adequado para prevenir aspiragao (10 fr); e coloca- 
gao de cateter endovenoso para hidratagao e reposigao de per- 
das hidroeletroliticas pela sonda nasogastrica e do fluido se- 
questrado no terceiro espago da alga intestinal obstruida. 

Inicialmente, a hidratagao e a reposigao de perdas devem 
ser realizadas por veia periferica. Essas precaugoes sao funda- 
mentais quando e necessario o transporte do recem-nascido 
para avaliagao radiologica ou no transporte para outro hospi¬ 
tal com unidade de terapia intensiva pediatrica. 

A duragao do preparo pre-operatorio depende do retardo 
no diagnostico, do balango hidroeletrolitico, da associagao de 
outras malformagoes congenitas ou da presenga de peritonite. 
Se o preparo tiver previsao de ser mais prolongado, inicia-se 
nutrigao parenteral. Antibioticos pre-operatorios sao utiliza- 
dos somente nos casos de infecgao associada ou peritonite. 

Cirurgia 

Uma incisao transversa supraumbilical direita permite exce- 
lente exposigao de todo o trato gastrointestinal no recem-nas¬ 
cido. Apos a abertura do peritonio, o cirurgiao deve, primeira- 
mente, localizar o ceco e o angulo de Treitz, a fim de descartar 
ma rotagao intestinal. Posteriormente, todo o intestino deve 
ser eviscerado para a identificagao exata do local de obstrugao 
e a procura de outros possiveis pontos atresicos. A permeabili- 
dade do intestino distal e testada por meio da injegao de solu- 
gao salina aquecida no segmento distal, acompanhando sua 
progressao ate o colo. Multiplas atresias podem estar presen- 
tes tanto no intestino delgado quanto no grosso, em ate 10% 
dos casos. 29 

A decisao de qual procedimento e o mais apropriado de¬ 
pende do tipo de atresia (tipo I, II, Ill-a, Ill-b ou IV), da pre¬ 
senga de ma rotagao, volvo, fleo meconial e peritonite meco¬ 
nial e das condigoes gerais do recem-nascido. Um problema 
particular adicional ocorre quando a atresia intestinal esta as¬ 
sociada com gastrosquise ou onfalocele, de modo que o fecha- 
mento primario da parede abdominal pode se tornar um pro¬ 
blema. 30 





ATRESIA INTESTINAL • 2071 


A anastomose preferencial e a termino-terminal em piano 
unico, com pontos separados, utilizando urn fio 5-0 ou 6-0 de 
poliglicol ou PDS. 0 defeito mesenterico e fechado cuidadosa- 
mente, evitando-se qualquer lesao vascular adicional. 

Quando ha discrepancy de calibre entre os segmentos atre- 
sicos proximal e distal, principalmente nas atresias jejunais 
proximais, algumas manobras devem ser realizadas para uma 
adequada anastomose. 0 segmento proximal mais dilatado 
(10 a 15 cm) e ressecado em urn angulo de 90° e urn pequeno 
segmento distal em urn angulo de 45°, realizado na borda an- 
timesenterica, aproximando o calibre das algas para uma 
anastomose mais adequada 28 (Figura 4). 

A atresia tipo Ill-b requer urn tratamento operatorio dife- 
renciado por se apresentar com urn jejuno muito dilatado as- 
sociado a urn intestino distal distante, encurtado e de calibre 
diminuido. A porgao proximal geralmente nao pode ser resse- 
cada pela proximidade do angulo de Treitz, tornando os dia- 
metros dos segmentos a ser anastomosados muito despropor- 
cionais. Pode-se obter a redugao da circunferencia do 
segmento proximal com a aplicagao de grampeador linear 31 ou 



Figura 4 Atresia intestinal tipo lll-a: ressecgao do 
segmento proximal dilatado a 90° e ressecgao de 
pequeno segmento distal a 45°. 


com plicatura intestinal 32 (Figura 5). A vascularizagao do seg¬ 
mento distal deve ser cuidadosamente preservada, evitando- 
-se qualquer torgao no momento da anastomose. 

Embora a anastomose primaria seja o metodo de escolha, 
sua realizagao pode nao ser possivel, como nos casos de atre¬ 
sia ileal associada a volvo do intestino medio, quando a inte- 
gridade vascular do intestino e duvidosa, em casos de perito- 
nite meconial ou em alguns casos de fleo meconial complicado. 
Nessas circunstancias, deve-se realizar a ressecgao do seg¬ 
mento atresico e sua exteriorizagao. A reconstrugao do transi- 
to intestinal deve ser realizada o mais brevemente possivel, 
evitando-se, assim, atroba da mucosa intestinal e perdas nu- 
tricionais. 

0 problema da obstrugao funcional prolongada pode ser 
evitado ressecando-se a porgao distal mais dilatada do seg¬ 
mento atresico proximal. Esse segmento apresenta alteragoes 
estruturais que podem levar a alteragoes da motilidade, estase 
do conteudo intestinal, translocagao bacteriana e sepse. 33 0 
segmento atresico distal, ao contrario, deve ser preservado o 
maximo possivel, pois o lleo terminal tern importante fungao 
na absorgao de vitaminas e na circulagao entero-hepatica de 
sais biliares. 

Na atresia de colo, os principios cirurgicos sao semelhantes 
aos da atresia jejunoileal. A anastomose primaria e realizada 
apos ressecgao do segmento atresico mais proximal. Uma op- 
gao terapeutica para os casos em que ha grande diferenga de 
calibre entre os segmentos atresicos e a realizagao da colosto- 
mia. A reconstrugao do transito intestinal e realizada apos o 
colo proximal retornar ao seu calibre normal. 34 

Pos-operatorio 

Os cuidados pos-operatorios incluem a adequada descom- 
pressao intestinal por meio de uma sonda nasogastrica cali- 
brosa e nutrigao parenteral. 

A nutrigao parenteral periferica e rotineiramente adminis- 
trada a todos os recem-nascidos nos primeiros dias de pos- 
-operatorio, porem existe uma relagao direta entre a necessi- 
dade de nutrigao parenteral total com o tipo de atresia 
jejunoileal, o comprimento do intestino residual e o grau de 
ma absorgao. 35 



Figura 5 (A) Atresia intestinal tipo lll-b. (B) Aplicagao de grampeador linear. (C) Plicatura intestinal com grampeador. (D) 
Aspecto final da anastomose apos redugao da circunferencia do segmento proximal. 
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Quando o recem-nascido tem movimentos intestinais es- 
pontaneos e a drenagem pela sonda nasogastrica estiver clara 
e com rmnimo volume, a sonda e removida e inicia-se a ali- 
mentagao com lfquidos claros em pequeno volume, com for¬ 
mula de baixa osmolaridade. Essa dieta e aumentada gradati- 
vamente, conforme a aceitagao do recem-nascido. 

Em alguns casos, o lleo intestinal pode ser mais prolongado 
em virtude de uma obstrugao intestinal funcional, o que ocor- 
re sobretudo nas atresias intestinais altas com grande despro- 
porgao de calibre entre as algas. A estenose da anastomose e 
uma ocorrencia rara, de modo que a indicagao da reoperagao 
deve ser muito criteriosa. 

Evolugao 

A sobrevida dos recem-nascidos com atresia jejunoileal, que 
era menor que 10% em 1950, 4 e que 69% em 1969, 20 tem se 
aproximado de 95% nos dias atuais. Esse sucesso se deve a 
grande evolugao, nos ultimos 40 anos, do diagnostico pre-na¬ 
tal, das tecnicas cirurgicas mais adequadas, nutrigao parente¬ 
ral total e cuidados intensivos neonatais. 

As complicagoes precoces estao relacionadas a disfungao 
da anastomose com infecgao, como pneumonia, peritonite e 
sepse. 21 Complicagoes potenciais em longo prazo incluem a 
sindrome do intestino curto, obstrugao intestinal por bridas, 
calculo renal e biliar, sepse pelo cateter venoso central e defi- 
ciencia de vitamina D. 28 

0 aumento da mortalidade e observado nos casos de atre¬ 
sias multiplas e atresia tipo Ill-b, quando a atresia esta asso- 
ciada a fleo meconial, peritonite meconial, gastrosquise e nos 
casos de prematuridade, 36 em que a necessidade de ressec- 
goes extensas do intestino delgado pode ocasionar a sindrome 
do intestino curto. 37 Essa condigao especial requer nutrigao 
parenteral prolongada para posterior transplante do intestino 
delgado. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Supeitar de alguma forma de obstrugao intestinal em 
recem-nascido que vomita bile, ate que se prove o 
contrario. 

• Lembrar da triade sintomatica classica das obstrugoes 
intestinais do RN. 

• Saber que a aspiragao de 20 mL ou mais de liquido 
gastrico pela sonda nasogastrica e sugestiva de 
obstrugao. 

• Saber que a radiografia simples de abdome em posigao 
ortostatica e o melhor exame diagnostico. 
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CAPITULO 6 


I LEO MECONIAL 


Mercia Maria Braga Rocha 
Wallace Acioli Freire de Gois 


Definigao 

0 ileo meconial e uma forma de obstrugao intestinal intralu¬ 
minal que ocorre em aproximadamente 20% dos recem-nasci- 
dos com sindrome neonatal obstrutiva. 0 meconio espesso, 
localizado no lleo terminal, e responsavel pela obstrugao. A fi¬ 
brose cistica (FC) esta presente em 99% dos pacientes com 
diagnostic de lleo meconial. 1 

lleo meconial associado a fibrose cistica 
Epidemiologia 

A associagao de ileo meconial com FC foi demonstrada, ini- 
cialmente, ha quase 100 anos. Cerca de 6 a 20% dos neonatos 
portadores de FC tern obstrugao intestinal decorrente de lleo 
meconial. 2 ' 4 Em estudos brasileiros, a obstrugao intestinal 
ocorre em cerca de 7% dos pacientes com FC. 1,5 

Etiopatogenia 

A FC e uma doenga autossomica recessiva, multissistemica, 
que afeta o sistema digestorio, as glandulas sudoriparas, os 
sistemas reprodutor e respiratorio. E a causa mais comum de 
doenga pulmonar (broncopneumonia infecciosa), insuficien- 
cia pancreatica e ma absorgao intestinal. 6 ’ 7 A doenga pulmo¬ 
nar progressiva, que esta associada a broncopneumonia, e a 
maior causa de morbimortalidade na FC. 8 ’ 9 0 gene da FC loca- 
liza-se no brago longo do cromossomo 7, no locus q31, e e for- 
mado por 250 quilobases de DNA, com 27 exons. O referido 
gene codifica urn RNAm que transcreve uma proteina regula- 
dora de transporte ionico denominada CFTR (cystic fibrosis 
transmembrane conductance regulator ), ou canal de cloro, 
expressa na membrana apical das celulas exocrinas epite- 
liais. A CFTR e essencial para o transporte de ions atraves 
da membrana celular, estando envolvida na regulagao do 
fluxo de CF, Na + e agua, alem de outros canais ionicos. Mu- 
tagoes no gene da FC levam a ausencia total ou parcial da 
atividade da CFTR. 78 Cinco classes de mutagao do CFTR 
sao descritas, e cada uma traduz-se em forma clinica e em 
prognostics diferentes. 9 ’ 10 


A atividade da CFTR alterada reduz a excregao do Cl~ e 
aumenta a eletronegatividade intracelular. Com isso, ocorre 
maior fluxo de Na + e agua para dentro das celulas, provo- 
cando desidratagao das secregoes mucosas e aumento da 
viscosidade. No ileo meconial, o meconio tern alta concen- 
tragao de proteina e pouca concentragao de carboidratos e 
de liquido quando comparado ao de pacientes normais. O 
acrescimo de albumina ao meconio torna-o viscoso, e o 
acrescimo de secregao pancreatica liquefaz o meconio es- 
pesso. Com isso, e provavel que a insuficiencia pancreatica, 
encontrada nos pacientes com FC, seja fator adjuvante 
para o desenvolvimento do lleo meconial. No entanto, em 
estudos experimentais, foi possivel provocar lleo meconial 
na ausencia de insuficiencia pancreatica. 11 ’ 12 A insuficiencia 
pancreatica esta presente em 75% dos fibrocisticos, e o lleo 
meconial e considerado sua primeira manifestagao. Alem 
dos disturbios hidroeletroliticos e proteicos, sabe-se que al- 
guns pacientes com FC tern transito intestinal lento, o que 
pode contribuir para o aumento de reabsorgao de agua, fa- 
vorecendo o espessamento do meconio. 12 ’ 13 

O aumento da viscosidade das secregoes pela disfungao 
do CFTR provoca varias complicagoes gastrointestinal. As 
secregoes biliares e pancreaticas anormais levam a ma di- 
gestao e a ma absorgao, alem de doengas hepaticas e pan¬ 
creaticas cronicas que resultam em diabete melito. A 
secregao intestinal espessa, a ma digestao e a ma absorgao 
propiciam a obstrugao intestinal, que se manifesta na for¬ 
ma de lleo meconial, invaginagao intestinal ou prolapso 
retal. 3 ’ 4 ’ 6 ’ 14 Outras manifestagoes gastrointestinal da FC 
sao: lleo meconial equivalente, constipagao intestinal, 
megacolon adquirido, prolapso retal e doenga do refluxo 
gastroesofagico. 3 ’ 812 ’ 15 

Diagnostico da fibrose cistica 
Na maioria das vezes, o diagnostico pode ser feito pelo teste 
do suor (98%), obtido pelo metodo da iontoforese por pilocar- 
pina, padronizado por Gibson e Cooke. 101316 O resultado e posi- 
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tivo quando a concentragao de cloro e maior que 60 mEq/L 
(Tabela 1). 0 diagnostico de FC somente pode ser confirmado 
com a apresentagao de dois testes positivos, que devem ser 
realizados em momentos distintos. Nao existe correlagao en- 
tre a concentragao de ions no suor e a gravidade da doenga. 
Nos casos atipicos, em que o comprometimento e moderado, 
podem-se requerer testes mais sofisticados para que o diag¬ 
nostico de fibrose cistica seja estabelecido. 1013 A Tabela 1 apre- 
senta a interpretagao do teste do suor. 10 

A pesquisa pre-natal de FC nao e rotineira. Pais de paci- 
entes com FC podem optar pela analise da amostra de vilo 
corionico entre a 10 a e a 12 a semana de gestagao, 13 alem da 
amniocentese por volta da 17 a semana. 10 A analise do DNA 
por reagao em cadeia de polimerase (PCR) permite identifi- 
car se o feto tern ou nao FC. 7 

Ileo meconial na ausencia de fibrose cistica 
0 ileo meconial raramente acomete pacientes sem FC. 17 Nesse 
caso, e muito importante que o diagnostico diferencial seja es¬ 
tabelecido para que o tratamento em curto ou longo prazo seja 
efetivo. Neste capitulo, o quadro clinico, os achados radiogra- 
ficos, o diagnostico, o tratamento e o prognostic das apresen- 
tagoes do ileo meconial, associado ou nao a FC, sao descritos 
separadamente. Na ausencia da FC, os grupos acometidos 
sao: 

1. Prematuro com peso muito baixo e extremamente baixo: as 
denominagoes para o ileo meconial, nesse grupo, incluem 
sindrome do meconio retido, sindrome do meconio bloquea- 
do, sindrome do meconio espesso, doenga meconial ou, ain- 
da, obstrugao meconial da prematuridade. 17 Os fatores de ris- 
co associados a esse grupo, que resultam em hipo ou 
dismotilidade intestinal, sao retardo de crescimento intraute- 
rino, hipertensao materna, administragao prolongada de 
agentes tocoliticos, doenga das membranas hialina, hemorra- 
gia intraventricular e ducto arterioso patente. 1719 

2. Aganglionose extensa, que inclui o intestino delgado: o meca- 
nismo do ileo meconial nesses pacientes esta relacionado a 
dismotitidade intestinal que leva a maior absorgao de agua e 
ao espessamento do meconio. 17 ’ 20 ’ 21 


Tabela 1 Taxas de concentragao de sodio no suor para 
confirmagao ou suspeita do diagnostico de fibrose 
cistica 10 

Pacientes < 6 meses de vida 

< 29 mEq/L: normal 

30 a 59 mEq/L: suspeito 

> 60 mEq/L: confirma o diagnostico de fibrose cistica 
Pacientes > 6 meses de vida, incluindo adultos 

< 39 mEq/L: normal 

40 a 59 mEq/L: suspeito 

> 60 mEq/L: confirma o diagnostico de fibrose cistica 


Quadro clinico 

Ileo meconial associado a fibrose cistica 
Nao complicado 

No ileo meconial nao complicado, o quadro clinico inclui dis¬ 
tensao abdominal generalizada, vomitos biliosos e ausencia 
de eliminagao de meconio em ate 48 horas. A distensao abdo¬ 
minal e os vomitos biliosos surgem entre 24 e 48 horas pos- 
-natal. Ao exame fisico, podem-se palpar as algas intestinais 
repletas de meconio no quadrante abdominal inferior di- 
reito. 3 ’ 5 ’ 22 ’ 23 

Complicado 

0 polidramnio materno esta associado ao ileo meconial com¬ 
plicado, em que pode haver atresia, volvulo ou peritonite 
meconial. No ileo meconial complicado, quando ocorre perfu- 
ragao intestinal pre-natal, com ou sem encistamento do me¬ 
conio, o neonato pode apresentar quadro abdominal obstruti- 
vo associado a abdome agudo inflamatorio. Grande distensao 
com algas intestinais visiveis, hiperemia, vasos sanguineos vi- 
siveis pela atenuagao da parede abdominal e dor podem estar 
presentes. Nesses pacientes, ha dificuldade respiratoria em 
razao da compressao diafragmatica pela grande distensao ab¬ 
dominal, da hipovolemia e da deterioragao rapida do quadro 
clinico 3 ’ 23 ' 25 (Figura 1). 

Ileo meconial na ausencia de fibrose cistica 
Prematuridade 

No prematuro de peso muito baixo, o quadro obstrutivo pode 
surgir entre 2 e 17 dias de vida. Normalmente, nao ha relato de 
eliminagao de meconio ou ha eliminagao de pouca quantidade 
de meconio ou mesmo de rolhas de meconio. A dilatagao ab¬ 
dominal difusa e progressiva, e a demora no tratamento do 
quadro obstrutivo leva rapidamente a perfuragao intestinal. A 
prematuridade, a hipoperfusao e a isquemia intestinais levam 
a dismotilidade intestinal. Os achados histologicos semelhan- 
tes aos da mucoviscidose podem ser resultado da dificuldade 



Figura 1 Recem-nascido com ileo meconial complicado: 
peritonite meconial livre e encistada. Observam-se 
distensao e hiperemia abdominais importantes, alem 
de vasos sanguineos visiveis pela atenuagao da parede 
abdominal. 
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de progressao das secregoes hepatopancreaticas, associada ao 
supercrescimentobacteriano. 1719 

Aganglionose extensa com comprometimento 
do intestino delgado 

0 quadro clinico e semelhante ao lleo meconial classico. Geral- 
mente, o meconio nao tem consistency tao espessada como a 
dos pacientes com FC associada. Caso o paciente seja subme- 
tido a cirurgia para tratamento de ileo meconial, havera recor- 
rencia da obstrugao no pos-operatorio. Quando e feito o diag- 
nostico de ileo meconial sem que a investigagao para FC tenha 
sido feita, ou se ela for inconclusiva, deve-se fazer biopsia in¬ 
testinal para o diagnostico diferencial: 17 ’ 20 ’ 21 

Diagnostico por imagem 

Diagnostico pre-natal 

A ultrassonografia pre-natal pode sugerir o diagnostico de FC a 
partir de alteragoes do trato digestivo. Os achados ultrassono- 
graficos incluem: 313 ’ 26 ’ 27 

1. Intestino hiperecogenico, em que 6% sao trissomias; 4%, ileo 
meconial; mais raramente, sao casos de retardo de cresci- 
mento intrauterino, atresia intestinal, infecgao por citomega- 
lovirus; mas, na grande maioria dos casos nao ha significado 
clinico. A hiperecogenicidade deve ser melhor avaliada se 
houver historico familiar de FC. 

2. Dilatagao de algas intestinais decorrente de obstrugao intesti¬ 
nal. A dilatagao intestinal tambem pode ser encontrada nos ca¬ 
sos de atresia e duplicagao intestinais, volvulo de intestino me¬ 
dio, hernia interna, sindrome da rolha meconial, Hirschsprung, 
entre outras causas de obstrugao intestinal. 

3. Nao visualizagao da vesicula biliar, que tambem pode signifi- 
car atresia biliar, onfalocele ou hernia diafragmatica; sinais 
compativeis com perfuragao intestinal. A presenga de pseu- 
docisto meconial e sugerida na ultrassonografia quando ha di¬ 
latagao intestinal associada a area de hiperecogenicidade in¬ 
tra-abdominal ou calcificagoes. A chance de haver perfuragao 
e ainda maior se for observada ascite. A presenga de hipereco¬ 
genicidade intestinal pode ser observada entre 16 e 18 sema- 
nas de gestagao em ate 75% dos fetos com FC. 

Radiografia simples de abdome e clister opaco 
Ileo meconial associado a fibrose cfstica 
Nao complicado 

Distensao abdominal com dilatagao do intestino delgado, au¬ 
sencia de niveis hidraereos e aspecto de bolhas de sabao (sinal 
de Neuhauser), principalmente no quadrante abdominal infe¬ 
rior direito. 0 sinal de Neuhauser fica evidente pela presenga 
de gas no meconio espesso. Gas no reto geralmente esta au- 
sente ou existe em pouca quantidade. A ausencia de niveis hi¬ 
draereos pode ser explicada pela natureza viscosa do meconio 
espesso. No clister opaco, evidencia-se microcolon na maioria 
das vezes. 428 

Complicado 

Nos casos de ileo meconial complicado sao encontradas, nos 
exames de imagem, calcificagoes intestinais intramurais, areas 


de calcificagoes livres na cavidade abdominal ou areas encista- 
das calcificadas que se apresentam como massa abdominal 
(peritonite meconial cistica). A calcificagao intraperitoneal 
ocorre cerca de 4 dias apos o extravasamento do meconio. A li¬ 
pase e os sais biliares extravasados causam deposito de calcio 
na cavidade peritoneal e na parede das algas intestinais. Esse 
processo pode levar a formagao de pseudocisto com peritonite 
meconial disseminada. Microcolon pode estar associado. 413 24 

Ileo meconial na ausencia de fibrose cistica 
Prematuridade 

Os principais achados radiologicos sao distensao difusa de al¬ 
gas intestinais e microcolon. 11 ’ 19 ’ 29 

Aganglionose intestinal extensa com 
comprometimento do intestino delgado 
Alem da distensao de algas intestinais, podem ser observadas 
calcificagoes intraluminais e nao intramurais, como no ileo 
meconial classico, no quadrante inferior direito e microcolon. 
As calcificagoes intraluminais, relacionadas ao grande periodo 
de estase intestinal, tambem podem ser encontradas nas atre¬ 
sias intestinais multiplas e nas anomalias anorretais. Microco¬ 
lon esta associado. 20 ’ 2130 

Tratamento 

Ileo meconial associado a fibrose cistica 
Clinico 

0 enema contrastado evidencia a presenga de microcolon e, 
quando reflui para o ileo terminal, solubiliza o meconio espesso. 
Dessa forma, o enema contrastado, alem de diagnosticar micro¬ 
colon, tem agao terapeutica em 30 a 75% dos casos. Agentes 
isosmolares ou hiperosmolares devem ser administrados sob 
fluoroscopia para avaliar se o clister contrastado refluiu para o 
ileo. Apesar de alguns autores preconizarem a utilizagao de 
agentes hiperosmolares, o desequilibrio hidroeletrolitico pode 
ser evitado pelo uso de agentes hidrossoluveis diluidos a isoto- 
nicidade. Nao se deve utilizar alta pressao, em razao do risco de 
ruptura do intestino. 0 processo pode ser tentado mais de uma 
vez caso nao haja deterioragao do quadro clinico. As complica- 
goes mais frequentes do tratamento clinico sao desequilibrio hi¬ 
droeletrolitico, perfuragao intestinal e enterocolite. 3 ’ 23 ’ 3132 

Cirurgico 

Quando houver indicagao operatoria para o tratamento do ileo 
meconial, devem-se observar o balango hidroeletrolitico e a 
temperatura corporal, alem da administragao de antibioticote- 
rapia de amplo espectro. A cirurgia, e necessario que as algas 
intestinais sejam manipuladas com delicadeza e que haja con- 
taminagao minima. Varias tecnicas operatorias sao sugeridas 
para o tratamento do ileo meconial, incluindo: enterotomias, 
irrigagao por tubo T ileal, ressecgao intestinal e anastomose 
primaria, alem da(s) estomia(s). Sao realizadas uma ou mais 
enterotomias para a irrigagao do ileo dilatado, com n-acetilcis- 
teina ou contraste hidrossoluvel, e a ordenha do meconio e 
feita. Quando a irrigagao e a ordenha nao resolvem o pro- 
blema, a ressecgao da alga comprometida, seguida de anas- 
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tomose primaria, deve ser realizada. As estomias, com tec- 
nicas diversas, para irrigagao do local com meconio espesso 
no trans e pos-operatorio, evitam grandes ressecgoes e ma¬ 
nipulagao intestinais. Na maioria das tecnicas utilizadas 
para a confecgao das estomias, ha grande perda de liquido, 
com consequente desequilibrio hidroeletrolitico e com es- 
coriagoes na pele, as quais devem ser fechadas assim que 
possivel. 311 ’ 22 ’ 31 

Ileo meconial na ausencia de fibrose cistica 
Prematuridade 

Os tratamentos clinico e cirurgico preconizados no ileo meco¬ 
nial associado a prematuridade sao semelhantes ao dos trata¬ 
mentos do ileo meconial classico. Algumas ressalvas devem 
ser feitas: o risco de desequilibrio hidroeletrolitico, de infecgao 
e de perfuragao intestinal e maior nesse grupo. A manipulagao 
operatoria do intestino pode ser dificil, levando a lesoes gra¬ 
ves. Nem sempre o prematuro tern condigoes de suportar uma 
cirurgia de grande porte. Por esses motivos, quando o trata- 
mento clinico nao for urn sucesso, a confecgao de estomias 
com o minimo de manipulagao de algas parece ser o tratamen- 
to cirurgico de menor risco. 19 29 

Aganglionose extensa com comprometimento 
do intestino delgado 

Quando houver sinais de recorrencia apos o tratamento clini¬ 
co ou cirurgico do ileo meconial, ou quando houver disfungao 
de urn estoma, deve-se suspeitar de aganglionose intestinal 
extensa, e a biopsia intestinal deve ser realizada. A rigor, a 
biopsia intestinal deve ser feita sempre que nao houver diag¬ 
nostico conclusivo de fibrose cistica. 20 30 

Prognostico 

Ileo meconial associado a fibrose cistica 
Atualmente, pacientes com diagnostico de FC associada ao 
ileo meconial tern sobrevida estimada em ate 92% nos casos 
nao complicados, e em 89% nos complicados. 22 Com o avango 
na compreensao da fisiopatologia do ileo meconial e dos cui- 
dados intensivos, houve aumento da sobrevida em 5 anos: de 
30% na decada de 1960, passou a 90% na atualidade. 22 ’ 23 Os 
casos de melhor prognostico sao aqueles em que e necessario 
apenas tratamento clinico a base de enemas e proteoliticos. Os 
pacientes que tiverem ileo meconial e forem tratados adequa- 
damente nao tern pior prognostico na evolugao da FC que os 
demais pacientes. 33 A presenga de insuficiencia pancreatica 
exocrina (IPE) e a necessidade de ressecgao intestinal, no tra¬ 
tamento inicial, sao fatores de pior prognostico. A enterotomia 
com lavagem de alga tern menor indice de complicagoes quan¬ 
do comparada as enterectomias, que tern incidencia de com¬ 
plicagoes com necessidade de reintervengao em ate 33% dos 
casos por obstrugao intestinal. 34 

0 ileo meconial equivalente (IME), apesar de nao ser con- 
sequencia do ileo meconial, e sim da fibrose cistica, pode 
ocorrer em criangas acima de 5 anos de idade. A prevalencia 
principal do IME ocorre em pacientes entre a segunda e a ter- 
ceira decadas de vida. As manifestagoes clinicas apresen- 


tam-se em 2,1 a 41,3% dos pacientes com FC e IPE. Classica- 
mente, os pacientes evoluem com sinais de obstrugao 
abdominal, dor e massa palpavel no quadrante abdominal 
inferior direito. As imagens de radiografia simples de ab- 
dome sugerem, alem do quadro de obstrugao intestinal, im- 
pactagao fecal em fossa iliaca a direita. Geralmente, o IME e 
tratado com enemas hiperosmolares ou mucoliticos, sendo a 
cirurgia preconizada apenas nos casos com complicagao e 
nos casos de falha no tratamento clinico. 15 

Ileo meconial na ausencia de fibrose cistica 
Pacientes com obstrugao meconial que nao tern FC apresen- 
tam excelente prognostico de longo termo. 3334 

Dos casos associados a prematuridade com peso muito 
baixo (< 1.250 g), cerca de 29% cursam com perfuragao in¬ 
testinal e aproximadamente 33% necessitam de inter- 
vengao cirurgica, o que eleva a taxa de mortalidade. Tanto o 
retardo do diagnostico quanto do tratamento aumentam o 
indice de perfuragao intestinal, piorando a taxa de mor- 
bimortalidade. Garza-Cox et al. relatam, em uma serie de 21 
pacientes, que 70% deles foram submetidos a tratamento 
clinico com enema de gastrografina, considerada a terapia 
mais efetiva. 18 

Nos casos associados a aganglianose extensa, ha eleva- 
da mortalidade em razao do retardo no diagnostico. Na ten- 
tativa de diagnosticar precocemente, alguns autores suge¬ 
rem o estudo histologico do intestino grosso em todos os 
pacientes com microcolon que forem submetidos a opera- 
gao e nos casos sem diagnostico de FC. 30 

Diagnostico diferencial 

Os principais diagnostics diferenciais do ileo meconial in- 
cluem a enterocolite necrosante (ECN), a aganglianose total 
do colon, as atresias intestinais e a rolha meconial. 13 ’ 35 

Na ECN, destacam-se os fatores de risco materno-fetais, 
o quadro clinico agudo com sinais de comprometimento 
sistemico em razao de necrose e de sepse. Vomitos biliosos 
e distensao abdominal estao presentes em boa parte dos 
casos. A radiografia simples de abdome, observam-se, com 
incidencia variavel, pneumatose intestinal, pneumoporta e 
pneumoperitonio. 3 ’ 4 ’ 8 ’ 23 

0 quadro clinico e os achados radiograficos iniciais dos pa¬ 
cientes com aganglionose total do colon sao semelhantes aos 
dos pacientes com ileo meconial e, muitas vezes, o diagnostico 
so pode ser realizado por meio de biopsia do apendice ou seria- 
da do colon, ambas durante ato cirurgico, ou, ainda, de biopsia 
retal por sucgao. A presenga de celulas ganglionares intestinais 
exclui o diagnostico de Hirschsprung. 23 

0 diagnostico diferencial do ileo meconial com as atre¬ 
sias intestinais ileais multiplas pode ser dificil e, algumas 
vezes, e elucidado apenas a laparotomia. 9 ’ 23 

A sindrome da rolha meconial (SRM) foi descrita inicial- 
mente por Clatwarthy em 1956 36 como um quadro obstruti- 
vo por rolha de meconio no nivel do colon. 0 quadro clinico 
e semelhante ao do ileo meconial e surge tipicamente nas 
primeiras 24 horas de vida. Distensao abdominal, vomitos 
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biliosos e nao eliminagao de meconio, encontrados nesses 
casos, melhoram rapidamente com a administragao de clis- 
teres contrastados ou proteoliticos. 36 0 microcolon nao e 
um sinal radiologico tipico encontrado na SRM. Ha asso- 
ciagao com o diabete materno, a prematuridade e com ou- 
tros fatores, que podem levar a hipomotilidade intestinal. A 
SRM tambem pode ser encontrada em pacientes com FC, 
em 14 a 43% dos casos, e com megacolon congenito, em 13 
a 38%. 37 Por causa da associagao frequente entre as referi- 
das afecgoes, alguns autores preconizam a pesquisa da FC e 
do megacolon congenito sempre que o diagnostico da SRM 
for suspeitado. 35 37 

A sindrome do colon esquerdo cursa com quadro clinico 
de obstrugao do colon esquerdo sem doenga de 
Hirschsprung ou rolha meconial associadas. 38 Ao enema 
contrastado, tern como caracteristica principal colon trans- 
verso dilatado com zona de transigao na flexura esplenica, 
alem do colon esquerdo de calibre reduzido e com poucas 
haustragoes. 39 ’ 40 A diminuigao da motilidade do colon de- 
ve-se a imaturidade do plexo mioenterico. E mais comum 
em recem-nascidos de maes diabeticas, o que corresponde 
a 50% dos casos. Geralmente, ha boa evolugao com trata- 
mento conservador, melhorando apos realizagao de exame 
contrastado, pois a dismotilidade e transitoria. Nos casos 
com resolugao mais demorada, podem-se administrar ene¬ 
mas. 0 tratamento cirurgico e reservado para a perfuragao 
intestinal, quadro raro nessa sindrome. 41 Nos casos de per¬ 
sistence da obstrugao intestinal, a colostomia e indicada 
ate a normalizagao do transito intestinal. 0 quadro clinico 
obstrutivo transitorio, e o enema opaco, na maioria das ve- 
zes, diferencia-o do lleo meconial. 3941 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que o fleo meconial e uma forma de obstrugao 
intestinal que ocorre em aproximadamente 20% dos 
recem-nascidos com sindrome neonatal obstrutiva. 

• Fazer o diagnostico diferencial com enterocolite 
necrosante, aganglionose total do colon, atresias 
intestinais e rolha meconial. 

• Reconhecer que 6 a 20% dos neonatos com fibrose 
cistica tern obstrugao intestinal decorrente de fleo 
meconial. 


References bibliograficas 

1. Oliveira MCLA, et at Effect of meconium ileus on the clinical prognosis 
of patients with cystic fibrosis. Braz J Med Biol Res 2002;35(l):31-8. 

2. O’Sullivan BP, Freedman SD. Cystic fibrosis. Lancet 2009;373:1891-904. 

3. Okada JP, Hicks B. Neonatal surgical emergencies. Clin Ped Emerg Med 
2002;3:3-13. 

4. Hernanz-Schulman M. Imaging of neonatal gastrointestinal obstruction. 
Radiol Clin N Am 1999;37(6):1163-86. 

5. Farias L, et al. Aspectos clfnicos da bbrose cistica: experiencia no Hospi¬ 
tal das Clfnicas da UFPR1980-1996. Pediatria 1997;19:241-6. 

6. Shalon LB, Adelson JW. Cystic hbrosis: gastrointestinal complication 
and gene therapy. Pediatr Clin N Am 1996;43(l):157-96. 


7. Reichard KW, et al. Fibrosing colonopathy in children with cystic hbro¬ 
sis. J Pediatr Surgl997;32(2):237-42. 

8. Rowe SM, Miller S, Sorscher EJ. Cystic hbrosis. N Engl J Med 
2005;352:1992. 

9. Ratjen F, Doring G. Cystic hbrosis. Lancet 2003;361:681. 

10. Ribeiro JD, et al. Controversies in cystic hbrosis - from pediatrician to 
specialist. J Pediatr 2002;78(suppl 2):171-86. 

11. Mak GZ, et al. T-Tube Ileostomy for meconium ileus: four decades of ex¬ 
perience. J Pediatr Surg 2000;35:349-52. 

12. Burke MS, et al. New strategies in nonoperative management of meco¬ 
nium ileus. J Pediatr Surg 2002;37:760-4. 

13. Minasian C, et al. Cystic hbrosis in neonates and infants. Early Hum Dev 
2005;81:997-1004. 

14. Colombo C, Battezzati PM. Hepatobiliary manifestations of cystic hbro¬ 
sis. Eur J Gastroenterol Hepatol 1996;8:748. 

15. Khoshoo V, Udall JN Jr. Meconium ileus equivalent in children and 
adults. Am J Gastroenterol 1994;89:153-7. 

16. Parad RB, et al. Sweat testing infants detected by cystic hbrosis new¬ 
born screening. J Pediatr 2005;147:69. 

17. Fakhoury K, et al. Meconium ileus in the absence of cystic hbrosis. Arch 
Dis Child 1992;67:1204-6. 

18. Garza-Cox S, et al. Meconium obstruction in the very low birth weight 
premature infant. Pediatrics 2004;114(l):285-90. 

19. Shinohara T, et al. Management of meconium-related ileus in very low- 
-birthweight infants. Pediatr Int 2007;49(5):641-4. 

2 0. Berdon WE, et al. Neonatal intestinal obstruction simulating meconium 
ileus in infants with long-segment intestinal agangbonosis: radiogra¬ 
phic hndings that prompt the need for rectal biopsy. Pediatr Radiol 
2006;36(2):133-7. 

21. Fletcher BD, Yulish BS. Intraluminal calcihcations in the small bowel of 
newborn infants with total colonic agangbonosis. Radiology 
1978;126:451-5. 

22. Rescorla FJ, Grosfeld JL. Contemporary management of meconium 
ileus. World J Surg 1993;17(3):318-25. 

23. Docherty JG, et al. Meconium ileus: a review 1962 a 1990. Br J Surg 
1992;79(6):571-3. 

24. Tsai MH, et al. Clinical manifestations in infants with symptomatic 
meconium peritonitis. Pediatr Neonatol 2009;50(2):59-64. 

25. Mak GZ, et al. T-tube ileostomy for meconium ileus: four decades of 
experience. J Pediatr Surg 2000;35:349-52. 

26. Ruiz MJ, et al. Neonatal outcomes associated with intestinal abnormali¬ 
ties diagnosed by fetal ultrasound. J Pediatr Surg 2009;44(l):71-4. 

27. Shawis R, Antao B. Prenatal bowel dilatation and the subsequent 
postnatal management. Early Hum Dev 2006;82:297-303. 

28. John SD. Imaging of acute abdominal emergencies in infants and 
children. Curr Probl Diagn Radiol 2000;145-79. 

29. Kubota A, et al. Functional ileus in neonates: Hirschsprung’s dis¬ 
ease-allied disorders versus meconium-related ileus. Eur J Pediatr 
Surg 1999;9(6):392-5. 

30. Drake DP, et al. Meconium ileus due to extensive intestinal agangli- 
onosis. J Pediatr Surgl994;29(4):501-3. 

31. Nagar H. Meconium Ileus - is a single surgical procedure adequate?. 
Asian J Surg 2006;29(3):161-4. 

32. Shah U, et al. Gastrograhn use in distal obstruction syndrome of cys¬ 
tic hbrosis. J Ayub Med Coll Abbottabad 2007;19(l):58-60. 







ILEO MECONIAL • 2079 


33. Munck A, et al. Clinical outcome of cystic fibrosis presenting with or 
without meconium ileus: a matched cohort study. J Pediatr Surg 
2006;41(9):1556-60. 

34. Fuchs JR, Langer JC. Long-term outcome after neonatal meconium 
obstruction. Pediatrics 1998 Abr;101(4):692-4. 

35. Hajivassiliou CA. Intestinal obstruction in neonatal/pediatric sur¬ 
gery. Semin Pediatr Surg 2003;12(4):241-53. 

36. Keckler SJ, et al. Current significance of meconium plug syndrome. J 
Pediatr Surg 2008;43(5):896-8. 

37. Burge D, Drewett M. Meconium plug obstruction. Pediatr Sur Int 
2004;20(2):108-10. 


38. Davis WS, et al. Neonatal small left colon syndrome. Am J Roentge¬ 
nol Radium Ther Nucl Med 1974;120(2):322-9. 

39. Berdon WE, et al. Small left colon syndrome: its relationship to agan- 
glionosis and meconium plug syndrome. Radiology 1977;457-62. 

40. Stewart DR, et al. Neonatal small left colon syndrome. Ann Surg 
1977;186(6):741-5. 

41. Kanto WP, et al. Antenatal intestinal perforation and meconium 
peritonitis associated with the neonatal small left colon syndrome. 
South Med J 1979;72(7):894-5. 


CAPITULO 7 


ENTEROCOLITE 
NECROSANTE NEONATAL 

Joao Carlos Ketzer de Souza 


Introdugao e epidemiologia 

A enterocolite necrosante neonatal (ECN) e uma doenga infla- 
matoria do trato gastrointestinal do recem-nascido (RN) pre- 
maturo que provoca desde isquemia leve ate necrose com- 
pleta da parede intestinal. 1 Apresenta quadro clinico 
inespecifico, quadro radiologico sugestivo e alteragoes his- 
tologicas caracteristicas. 2-5 

A doenga inicia na mucosa intestinal, a camada mais 
suscetivel a hipoxia, podendo atingir a submucosa e pro- 
gredir para a necrose completa da parede. Os casos com ne¬ 
crose parcial geralmente se recuperam com tratamento cli¬ 
nico, ja os com necrose completa progridem para a 
perfuragao livre ou bloqueada e requerem tratamento cirur- 
gico. A porcentagem de pacientes que necessitam de inter- 
vengao cirurgica varia entre os diversos servigos e institui- 
goes, oscilando entre 20 e 63%. 6 " 9 

A ECN e a emergencia gastrointestinal adquirida mais 
comum que afeta os RN, alem de ser uma das emergences 
cirurgicas mais frequentes nas unidades de tratamento in- 
tensivo neonatal (UTIN). 10 ' 13 

Uma combinagao de fatores tern melhorado a sobrevida 
dos bebes prematuros, incluindo o melhor conhecimento 
da fisiopatologia das doengas nesse periodo de vida, a me- 
lhora nos cuidados intensivos neonatais, o advento da tera- 
pia com surfactante, os recentes metodos de ventilagao me- 
canica e a construgao de modernas UTIN. 143 " 16 Esses fatores, 
somados aos avangos nos cuidados obstetricos, ocasionam, 
tambem, um aumento da populagao de risco para ECN. 

A doenga ocorre no periodo pos-natal, nao e observada 
no natimorto e e rara nas criangas que nunca se alimenta- 
ram, 13 Sua incidencia varia entre paises, regioes e hospi- 
tais, 11 afetando 0,5% de todos os bebes nascidos vivos, 2 a 
5% de todos os RN de baixo peso ao nascer 17 e cerca de 10% 
de todos os RN de muito baixo peso ao nascer (peso < 1.500 
g). 11 Series selecionadas mostram uma taxa que varia entre 
1 e 7% de todas as admissoes de uma UTIN 17 e entre 0,5 e 5 
casos a cada 1.000 bebes nascidos vivos. 17 


Aproximadamente 90% dos casos de ECN ocorrem em 
bebes prematuros, com incidencia inversamente relaciona- 
da ao peso e a idade gestacional. 18 Na maioria das series, 
ocorrem igualmente em ambos os sexos. 17 Embora seja uma 
doenga do prematuro, 7 a 13% dos bebes com ECN podem 
ser RN a termo. 10 Nesses casos, a ECN parece ser uma doen¬ 
ga diferente, cuja patogenese esta tipicamente associada as 
condigoes predisponentes ou as doengas associadas. 19 

Casos de ECN sao geralmente esporadicos e raramente 
relacionados a epidemias, que podem ocorrer em bergarios 
superlotados. 17 

Fisiopatologia 

A patogenese continua incerta, com causas ainda desconheci- 
das. 9 Estudos epidemiologicos apontam para a prematuridade 
como o unico fator comprovado. 916 Outros estudos acrescen- 
tam a alimentagao por formula tambem como fator epidemio- 
logico importante, 20 visto que 90 a 95% dos casos ocorrem em 
criangas que ja receberam alimentagao enteral ou tiveram ra- 
pidos aumentos no volume de suas mamadeiras. Essas evi¬ 
dences justificam o conceito de que ECN e o resultado da in- 
teragao de um ou mais fatores de diferentes graus, agindo 
sobre um hospedeiro vulneravel (prematuro - barreira intesti¬ 
nal imatura) e a subsequente resposta desse hospedeiro. 120 Es¬ 
ses fatores incluem a alimentagao por formulas, a colonizagao 
e a invasao bacteriana e suas toxinas, os eventos hipoxico-is- 
quemicos sustentados ou intermitentes e os episodios de re- 
perfusao-oxigenagao. A contribuigao relativa de cada um, a 
forma como interagem e por que nao se desenvolve ECN em 
pacientes com a presenga dos tres fatores sugerem que a etio- 
logia seja extremamente complexa. 9 

Em resposta a essa injuria intestinal, ocorre quebra da 
barreira mucosa, seguida de translocagao de bacterias e ati- 
vagao de uma resposta inflamatoria em cascata exagerada 
ou inapropriada do intestino imaturo do hospedeiro, com 
liberagao de mediadores inflamatorios que podem levar a 
necrose intestinal, disfungao de multiplos orgaos e obito. 21 
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Essa ativagao pro-inflamatoria deve se manter em per- 
feito equilibrio com uma contrarresposta anti-inflamatoria, 
permitindo a homeostase intestinal normal. 0 equilibrio 
das respostas pro e anti-inflamatoria providencia um me- 
canismo protetor altamente necessario e regulado. Qual- 
quer desvio em uma dessas rotas pode desencadear uma 
serie de sinais indesejados com consequente piora da lesao 
dabarreira. 21 

Diagnostico clinico 

A apresentagao clinica da ECN pode ter inicio subito ou insi- 
dioso. 22 A ECN pode ocorrer na UTI, na unidade de cuidados 
intermediaries, na unidade em que se encontram os bebes 
convalescentes e nos bergarios, onde se encontram os RN a 
termo. 22 

Quanto menores o peso e a idade gestacionais, mais tar- 
dio sera o inicio da doenga. Os bebes com ECN podem apre- 
sentar grande variedade de sintomas e sinais, que podem 
ser sistemicos e/ou gastrointestinal. 22 Geralmente, ini- 
ciam com sintomas e sinais sistemicos nao especificos, 22 
como letargia, crises de apneia/bradicardia, disfungao res- 
piratoria e instabilidade termica; alem disso, o bebe que 
nao esta evoluindo bem tern aspecto septico, acidose e per- 
fusao periferica diminuida. Os sintomas e sinais gastroin¬ 
testinal sao: distensao abdominal, sensibilidade abdomi¬ 
nal, intolerance alimentar, residuo gastrico aumentado, 
vomitos, sangue nas fezes, diarreia, massa abdominal, as- 
cite e eritema de parede abdominal. 22 Intolerance alimen¬ 
tar, distensao abdominal, vomitos biliosos e diarreia sao os 
achados chnicos mais comuns. 8 A presenga de massa abdo¬ 
minal fixa e eritema da parede abdominal sao os sinais cli¬ 
nicos mais preditivos de ECN, com especificidade aproxi- 
mada de 100%. 23 Infelizmente, esses sinais sao observados 
apenas na doenga mais avangada. 23 

0 RN pode ter doenga benigna, com sintomas gastroin¬ 
testinal predominantes, ou doenga catastrofica, caracteri- 
zada por inicio fulminante com comprometimento circula- 
torio e respiratorio, acidose metabolica, coagulopatia 
intravascular disseminada e falencia de multiplos orgaos. 13 

Achados radiologicos 

No estagio precoce da ECN, ha falta de especificidade nos 
achados radiograficos. 24 Os sinais radiologicos precoces nao 
especificos, mas suspeitos, sao distensao generalizada de al- 
gas, espessamento da parede das algas e assimetria do padrao 
aereo das algas intestinais. 24 

Os sinais definitivos de ECN incluem a presenga de 
pneumatose intestinal (gas intramural) e gas na veia por¬ 
ta. 24 A pneumatose pode ter padrao linear, delineando o 
contorno da alga ao cursar paralelamente a luz intestinal 
(gas intramural subseroso), ou ter forma de bolhas (gas in¬ 
tramural submucoso) (Figura l). 13 A incidencia de pneuma¬ 
tose tern variado muito nos relatos medicos, com frequen- 
cia que alterna entre 40 e 90%. 24 

A presenga de pneumatose indica a realizagao de contro¬ 
ls seriados com radiografias na projegao anteroposterior 



Figura 1 Pneumatose cfstica e linear. 


(A-P) e em decubito lateral esquerdo. 0 tempo de observa- 
gao com chapas seriadas depende do estado clinico da crian- 
ga. 25 Se estavel, pode-se descontinuar o periodo de observa- 
gao apos 2 a 3 dias, pois a maioria das perfuragoes (70%) 
ocorre nos dois primeiros dias do diagnostico. 25 Sugere-se a 
realizagao de radiografias com o bebe em decubito lateral es¬ 
querdo a cada 6 a 8 horas, para detectar ar livre, acrescida de 
uma radiografia diaria na posigao supina por 2 a 3 dias. 24 ’ 25 

Investigate diagnostics 

Achados laboratoriais 

Os exames laboratoriais costumam mostrar leucocitose ou 
leucopenia, neutropenia, trombocitopenia, acidose metaboli¬ 
ca, hipoglicemia ou hiperglicemia e hiponatremia. 

Gas no espago porta e outro sinal radiologico encontrado 
na ECN. 24 Costuma ser encontrado em 10 a 20% das radio¬ 
grafias de abdome realizadas para diagnostico ou controle 
de criangas com ECN (Figura 2). 24 Bebes com presenga de 
gas na veia porta (PVG) sao mais doentes e necessitam de 
cirurgia com maior frequencia, pois esse sinal indica apare- 
cimento tardio. 23 ’ 26 0 achado radiologico de PVG geralmen¬ 
te e transitorio, durando no maximo 1 dia, frequentemente 
desaparecendo em poucas horas. 

Outro sinal que certamente e marcador de doenga mais 
avangada e o da alga persistente, isto e, uma alga dilatada 
de intestino que permanece relativamente sem mudanga 
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Figura 2 Pneumatose linear e gas no espago porta. 


em sua aparencia ou sua posigao em radiografias obtidas 
em 24 a 36 horas de intervalo. 24 

Pneumoperitonio nao e patognomonico de ECN, porem 
a ECN e a causa mais comum de pneumoperitonio no RN. 
Pneumoperitonio massivo nao e dificil de ser detectado, 
pois o ar livre da uma transparency global ao abdome, po- 
dendo delinear/esbogar estruturas intraperitoneais, como 
o ligamento falciforme, a arteria umbilical e o uraco, 24 sinal 
denominado “bola de futebol”. 

Achados ultrassonograficos 
A ultrassonografia (US) pode detectar a presenga de gas na 
veia porta/parenquima hepatic, pneumatose intestinal e as- 
cite, alem de identificar algas intestinais com gangrena. A pre¬ 
senga de ar na parede intestinal e identificada por imagens li- 
neares, pontilhadas ou granulares de alta ecogenicidade. 27 

0 portograma aereo caracteriza-se pelo aparecimento de 
microbolhas hiperecogenicas na veia porta (menos de 1 
mm de diametro) e de imagens ramificadas que se esten- 
dem do porta hepatis em diregao a periferia do figado, con- 
trastando com sua opacidade. 27-29 A presenga de sombra 
acustica nao costuma ser um achado constante dessas bo- 
lhas. 28 A US e claramente mais sensivel que a radiografia 
convencional em detectar gas venoso portal. Tambem tern 
sido utilizada para avaliar a presenga e o carater da ascite e 
ajudar a definir o local da paracentese. A presenga de liqui- 


do intraperitoneal, particularmente se complexo (com par- 
ticulas) ou ecogenico, e sugestiva de perfuragao. 27 

Em estudos mais atuais, 27 ’ 29 nos casos mais graves que 
necessitaram de cirurgia e foram analisados pela US, obser- 
vou-se que alguns achados poderiam sugerir, com acuracia, 
a existencia de gangrena/perfuragao intestinal: gas perito¬ 
neal livre, ausencia de perfusao do intestino no Doppler, 
adelgagamento da parede intestinal (menos de 1 mm), es- 
pessamento da parede intestinal (> 2,7 mm) e liquido livre 
com ecos. 

Estadiamento 

Para selecionar o tratamento adequado, clinico ou cirurgico, 
medir a sua efetividade e determinar a influencia da terapeuti- 
ca na sobrevida, Bell et al., 30 em 1978, desenvolveram uma 
classificagao que combina dados de historia e de exame fisico 
e radiologico. Esse sistema mostra a progressao dos sinais e o 
avango da doenga, mas sua utilidade em determinar o mo¬ 
menta da cirurgia nao e adequada nem validada. 

Os tres estadios originalmente descritos pelos autores e 
resumidamente mencionados aqui sao: 

• estadio I: criangas com achados leves sugestivos de ECN (dis- 
tensao abdominal, vomitos, intolerancia alimentar) e lleo adi- 
namico na radiografia de abdome; 

• estadio II: criangas com achados definitivos de ECN (preen- 
chem o diagnostic, todos os sinais do estadio I + sangramen- 
to gastrointestinal + pneumatose e/ou portograma), mas 
sem indicagao de intervengao cirurgica; 

• estadio III: criangas com necrose intestinal, sinais de piora 
clinica e perfuragao intestinal (pneumoperitonio). 

Tratamento clinico 

0 tratamento inicia-se pelo diagnostic preciso e precoce. A 
maioria dos casos de ECN pode ser tratada sem cirurgia. Um 
componente critic do tratamento e a observagao rigorosa, 
com exame fisico do abdome e estudos radiologies seriados 
nas primeiras 72 horas da doenga ou ate que o paciente esteja 
estavel clinicamente. Os principais cuidados sao: 



Figura 3 Pneumoperitonio: posigao de decubito lateral 
esquerdo. 
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• nada por via oral: a fim de prevenir lesao adicional da mucosa 
e reduzir as necessidades metabolicas do intestino. Reduz a 
distensao, remove substrato fermentavel e diminui as neces¬ 
sidades de oxigenio nos intestinos; 

• estressados: segundo alguns autores, o reinicio da alimenta- 
gao 31 esta indicado 72 horas apos a resolugao das anormalida- 
des radiograficas e entre 7 e 14 dias, aproximadamente, apos a 
cirurgia. 0 reinicio da via oral deve ser lento e cauteloso, por 
meio de formulas hiposmolares diluidas para permitir boa ab- 
sorgao de todos os nutrientes e evitar adicional dano da mu¬ 
cosa intestinal, 32 com progressao gradual ate atingir a formula 
indicada e tolerada; 

• sonda gastrica: indicada para manter o trato gastrointestinal 
descomprimido; 33 

• nutrigao parenteral: deve ser iniciada para facilitar a cicatriza- 
gao dos tecidos doentes e repor as necessidades nutricionais e 
metabolicas; 33 

• reposigao hidrica: deve ser realizada com 125 a 300 mL/kg/ 
dia, sempre acompanhada da monitoragao do debito urina- 
rio; 

• concentrado de hemacias (10 a 15 mL/kg): apropriado na pre- 
senga de anemia e para manter o hematocrito acima de 40%. 
Se ha evidences de coagulopatia, e preciso administrar pla- 
quetas, plasma fresco congelado ou crioprecipitado. 0 uso de 
coloides e necessario apos o aparecimento da sindrome de ex- 
travasamento capilar e subsequente hipoalbuminemia com 
acumulo de liquido no terceiro espago e edema generaliza- 
do; 34 

• culturas: sangue, urina, cicatriz umbilical e fezes; 

• antibioticos devem ser instituidos visando a presenga de en- 
terococos, enterobacterias e anaerobios. Em razao da preva¬ 
lence aumentada do Staphylococcus aureus e do epidermidis 
meticilina-resistente, a vancomicina deve ser acrescentada 
ao esquema pensado. Tambem exerce agao sobre os entero- 
cocos e estreptococos. A cefalosporina de terceira geragao 
cefotaxima cobre a maioria dos outros organismos relevan- 
tes. 0 tempo de tratamento sugerido varia de 14 a 21 dias 10 , 
e o tratamento preferencialmente utilizado consta de van¬ 
comicina, cefotaxima ou amicacina e metronidazol. 0 tra¬ 
tamento antifungico pode ser considerado em prematuros 
com terapia antibiotica prolongada e que continuam graves 
e piorando; 

• hipotensao, acidose metabolica, perfusao tecidual periferica 
diminuida e oliguria que nao respondem a ressuscitagao volu- 
metrica podem indicar necessidade de suporte inotropico. A 
dopamina tern efeito mais especifico na arteria renal e e a pri- 
meira escolha na presenga de oliguria; 

• suporte ventilatorio (oxigenio, ventilagao): e de vital impor¬ 
tance para manter boa oxigenagao dos tecidos com hipoper- 
fusao. 34 A distensao abdominal costuma reduzir o volume 
toracico, comprimindo os pulmoes e diminuindo a compla¬ 
cence pulmonar. 

Indicagoes cirurgicas 

A unica indicagao absoluta universalmente aceita e a evi¬ 
dence de perfuragao intestinal, diagnosticada pela presen¬ 


ga de pneumoperitonio ou por paracentese abdominal. 3 ’ 6 ’ 23 
Infelizmente, o pneumoperitonio nem sempre pode ser de- 
monstrado em RN com perfuragao intestinal, visto que 30 
a 50% das perfuragoes sao ocultas. A paracentese abdomi¬ 
nal e considerada positiva quando se aspira mais de 0,5 mL 
de liquido marrom, meconial ou com bacterias visiveis na 
coloragao de Gram. 3 ’ 6 ’ 23 E um metodo seguro que prediz, 
quando positiva, a existence de gangrena intestinal. Uma 
paracentese negativa nao garante viabilidade intestinal. 
Seus resultados devem ser interpretados e relacionados aos 
parametros clinicos e laboratoriais. 

As outras indicagoes cirurgicas sao relativas e controver- 
sas. Para caracterizar a presenga de gangrena intestinal ou 
perfuragao oculta, as diversas instituigoes utilizam diver- 
sos indicadores e criterios. Para detectar gangrena intesti¬ 
nal ou perfuragao oculta, adota-se um algoritmo baseado 
nos seguintes indicadores relativos de cirurgia: massa ab¬ 
dominal dolorosa e fixa, piora clinica, celulite de parede ab¬ 
dominal, alga fixa persistente em radiografias seriadas de 
abdome, pneumatose intestinal difusa (quatro quadrantes) 
e portograma aereo. 35 

A laparotomia exploradora deve ser realizada na presen¬ 
ga de pneumoperitonio, de duas indicagoes relativas com 
paracentese positiva ou de tres ou mais indicagoes relativas 
de cirurgia. 

Tratamento cirurgico 

Aproximadamente, 1/3 dos casos de ECN apresenta doenga 
mais avangada e necessita de tratamento cirurgico. 13 Nao ha 
consenso em relagao ao tratamento cirurgico ideal. 12 

Embora o tratamento clfnico da ECN tenha permaneci- 
do o mesmo por muitas decadas, ha um acirrado debate 
sobre a melhor estrategia cirurgica nos pacientes que exi¬ 
gent intervengao cirurgica. 36 A necessidade de tratamento 
cirurgico reduz a sobrevida, independentemente do peso 
ao nascimento, da idade gestacional e da idade de apresen- 
tagao. 

As opgoes de tratamento sao altamente variaveis entre 
os cirurgioes e influenciadas pelo sitio e pela extensao da 
doenga, pelo estado clinico e pelo peso do bebe. 12 36 A lapa¬ 
rotomia com ressecgao cirurgica do intestino afetado, for- 
magao de estomas e reanastomose estadiada subsequente 
tern sido considerada, tradicionalmente, a tecnica mais se- 
gura. Os principais objetivos sao o controle da sepse, a re- 
mogao do intestino gangrenoso, de ar e de liquidos intesti- 
nais infectados e a preservagao da maior extensao possivel 
de intestino. 12 

A confecgao de enterostomia permite a resolugao da pe- 
ritonite e da doenga antes do restabelecimento da continui- 
dade intestinal. 16 Em adigao, o estoma permite cicatrizagao 
adequada e repouso do intestino distal, alem de possibilitar 
a avaliagao da viabilidade e do aspecto externo do estoma 
proximal, que pode refletir a progressao da doenga. As des- 
vantagens desse metodo decorrem da presenga do estoma, 
das complicagoes inerentes a tecnica, da hiponatremia as- 
sociada, da estenose mais frequente em algas desfunciona- 
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lizadas e da necessidade de cirurgia adicional, para provi- 
denciar o fechamento da enterostomia. 12 ’ 16 

A ressecgao intestinal com anastomose primaria tern 
sido citada como alternativa aceitavel em algumas situa- 
goes bem definidas, como na doenga localizada sem doen- 
ga distal ao sitio da anastomose, em perfuragao recente ou 
cicatrizada, para evitar jejunostomia alta. 37 

A drenagem peritoneal tornou-se muito popular em al- 
guns paises, visando ao tratamento da ECN perfurada no 
RN de muito baixo peso. Metanalise e ensaio clinico rando- 
mizado recentes nao mostraram diferengas significativas 
na sobrevida desses pacientes quando comparados a lapa- 
rotomia, com ressecgao intestinal e confecgao de esto- 
mas. 3839 Acredita-se que seja uma tecnica util na ressusci- 
tagao de criangas de muito baixo peso criticamente doentes. 

Quando ha doenga extensa, diversas opgoes cirurgicas 
sao propostas, tentando evitar multiplas enterostomias ou 
a realizagao de anastomose primaria em tecido de viabili- 
dade questionavel. Essas tecnicas devem ser pesquisadas 
em textos de cirurgia pediatrica. 

A morbidade pos-cirurgia varia entre 10 e 30% e inclui, 
principalmente, deficiencias no neurodesenvolvimento, fa- 
lha de crescimento, dificuldades de alimentagao, diarreia, 
obstrugao intestinal, sindrome do intestino curto, hospita- 
lizagao neonatal prolongada e multiplas re-hospitaliza- 
goes 32 . 

Estudos tern mostrado que os RN com ECN tratados cli- 
nicamente desenvolvem-se similarmente aos RN prematu- 
ros sem ECN. Todavia, aqueles com doenga mais grave, que 
necessitam de cirurgia, tern risco aumentado de desenvol- 
vimento neuromotor deficiente quando comparados aos 
controles. 

Histologia 

As alteragoes histopatologicas que comprovam o diagnostic 
de ECN costumam ser uma combinagao dos seguintes acha- 
dos: 45 necrose isquemica ou de coagulagao da mucosa, even- 
tualmente progredindo para sua necrose completa, ate a ne¬ 
crose total da parede intestinal. A necrose de coagulagao da 
mucosa costuma ser a lesao microscopica mais comum e pre- 
coce; ulceragao da mucosa ou da mucosa e da submucosa; 
edema e hemorragia da submucosa que costumam seguir a 
necrose completa da mucosa; alteragoes inflamatorias agudas 
e/ou cronicas, geralmente limitadas a mucosa e a submucosa; 
alteragoes reparativas observadas sob a forma de regeneragao 
epitelial, tecidos de granulagao, atrofia das vilosidades e fibro¬ 
se; colonias de bacterias que podem ser visualizadas no lumen 
intestinal, na base de uma ulcera, dentro da parede intestinal 
e, mais raramente, dentro de bolhas da pneumatose; gas na 
parede intestinal (pneumatose); formagao de pseudomem- 
branas (em areas desnudadas de mucosa) e constituidas por 
celulas inflamatorias, muco, fibrina e debris de celulas epite- 
liais. Algumas vezes, podem ser vistas em continuidade com 
abscessos de criptas e trombos que costumam ser identifica- 
dos em capilares ou em vasos muito pequenos da parede in¬ 
testinal em areas de necrose e coagulagao. 


Necrose de coagulagao e inflamagao estao usualmente 
presentes alternadamente em campos microscopicos adja- 
centes e/ou ate no mesmo campo microscopico. Geral¬ 
mente, a necrose de coagulagao e mais intensa que a infla¬ 
magao. Essas areas de isquemia, inflamagao e tecidos 
francamente necroticos, alem de poderem nao se encontrar 
no mesmo estagio evolutivo, podem se alternar com areas 
intestinais de aspecto normal ou em cicatrizagao. 

Prognostico 

Embora a mortalidade global da ECN tenha declinado nos ulti- 
mos anos, ainda permanece alta nos bebes que requerem ci¬ 
rurgia (entre 20 e 50%). 13 ’ 35 ’ 37 

Os fatores prognosticos mais identificados na literatura 
sao a necessidade de tratamento cirurgico, a extensao difusa 
da doenga, 35 o RN prematuro com restrigao do crescimento 
intrauterino 35 e a presenga de comorbidades associadas. 40 

Consideragoes sobre a prevengao da ECN 

Nos ultimos anos, tern sido desenvolvidas diferentes estrate- 
gias na prevengao de ECN. 20 Verdadeiramente, poucas prova- 
ram ser eficazes em diminuir a incidencia de ECN. As medidas 
que parecem mais razoaveis sao a diminuigao de nascimentos 
prematuros, o uso de esteroides antenatais, a alimentagao 
com leite materno e o uso de alimentos troficos. 20 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer que a doenga tern inicio insidioso, daf a 
necessidade de alto grau de suspeigao para o 
diagnostico precoce. 

• Reconhecer os sintomas iniciais inespecfficos: recusa 
alimentar, distensao abdominal, letargia, e que devem 
levar a investigagao radiologica e observagao mais de 
perto. Caso o quadro prossiga com vomitos e 
enterorragia, o tratamento especifico deve ser iniciado 
sem demora. 

• Consultar o cirurgiao pediatra desde o inicio dos 
sintomas. 
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CAPITULO 8 


SINDROME DO INTESTINO 
CURTO 

Ana Cristina Aoun Tannuri 
Uenis Tannuri 


Introdugao 

Sindrome do intestino curto (SIC) e uma condigao caracteriza- 
da pelo comprometimento da capacidade absortiva intestinal 
decorrente de uma redugao significativa da superficie mucosa, 
resultando em diarreia, desbalango de fluidos e eletrolitos, ma 
absorgao de nutrientes e desnutrigao. 1 Em geral, e consequen- 
cia de ressecgao maciga do intestino, remanescendo urn com- 
primento de intestino abaixo de urn limite critico para o 
suprimento nutricional adequado. Os neonatos a termo tern 
urn comprimento de intestino delgado de 250 cm, que se alon- 
ga substancialmente durante o l e ano de vida. Os prematuros 
tern ainda urn maior potencial de crescimento intestinal, por- 
tanto, quando as ressecgoes intestinais sao realizadas em uma 
fase precoce da vida, a capacidade adaptativa e maior. 

0 comprimento intestinal minimo que levaria a SIC esta re- 
lacionado a uma serie de fatores, mas, em geral, ressecgoes 
que deixam menos de 40 cm de intestino delgado remanes- 
cente viavel levam a SIC. No entanto, intestinos residuais de 
15 a 40 cm tern se associado a adaptagao completa quando a 
ressecgao ocorre no periodo neonatal. Outros fatores impor- 
tantes sao a doenga de base, o tipo de segmento intestinal res- 
secado (o ileo adapta-se melhor do que o jejuno), a manuten¬ 
gao de uma estomia em longo prazo versus uma anastomose 
primaria, a manutengao da valvula ileocecal e a idade em que 
a ressecgao intestinal foi feita. 2 

As causas mais frequentes na infancia sao entente necroti- 
zante, volvo de intestino medio e outras malformagoes conge- 
nitas, como atresias intestinais e gastrosquise. 1 

Logo apos a ressecgao intestinal, o intestino remanescente 
tenta aumentar a absorgao de fluidos e nutrientes por meio de 
mecanismos adaptativos, como dilatagao e alongamento das 
algas, espessamento de sua parede, hiperplasia das vilosidades 
da mucosa, aumento da profundidade das criptas, aceleragao 
dos indices de proliferagao dos enterocitos e hiperplasia das li¬ 
bras da camada muscular. Essa fase de adaptagao pode durar 
de 1 a 2 anos, periodo em que a absorgao intestinal e inadequa- 
da, sendo necessaria, portanto, a nutrigao parenteral (NP). 3 


Manejo 

0 manejo da SIC envolve medidas que tern por objetivo: 

• promogao da adaptagao intestinal e hiperplasia vilositaria por 
meio de alimentagao enteral; 

• manutengao do crescimento corporeo normal por meio de 
nutrigao parenteral; 

• otimizagao da superficie absortiva intestinal por meio de tec- 
nicas cirurgicas; 

• realizagao do transplante intestinal, nos casos refratarios e 
nao passiveis de adaptagao. 

Alimentagao enteral 

Quando possivel, o trato gastrointestinal deve ser utilizado 
para alimentagao porque e o meio mais fisiologico e seguro de 
prover a nutrigao; alem disso, a alimentagao enteral e o princi¬ 
pal fator promotor da adaptagao intestinal. 

As estrategias ideais de alimentagao enteral, ou seja, oral 
versus por sonda gastrica, continua versus em bolo, sao ainda 
motivo de discussao. As vantagens da dieta oral sao a manu¬ 
tengao da sucgao e da deglutigao e a estimulagao de hormo- 
nios liberados pelo trato gastrointestinal que promovem a 
adaptagao intestinal. 

Em neonatos e lactentes, o leite materno deve ser iniciado 
assim que possivel. Quando este e indisponivel ou em crian- 
gas maiores, existe a possibilidade da utilizagao de formulas 
extensamente hidrolisadas. 

No entanto, a pratica clinica mostra que as dietas elemen- 
tares previamente digeridas nao apresentam vantagens em re- 
lagao as dietas naturais modularizadas, pelo fato de que, na 
crianga com SIC, a fungao de digestao dos alimentos em geral 
encontra-se preservada, enquanto a fungao absortiva esta de- 
ficiente. Esse fato biologico explica a ma resposta que a maio- 
ria dos pacientes apresenta quando se administram dietas ele- 
mentares, digeridas parcial ou integralmente, mesmo que 
com osmolaridade proxima a do plasma. 

Na l a semana, administra-se mistura de creme de arroz a 
3%, glicose a 5% e pequena porgao de sal de cozinha. Se hou- 
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ver boa aceitagao, representada pela ausencia de diarreia, na 
semana subsequente acrescenta-se caldo de frango a 10%, em 
seguida a 20%, e, ao fim dessa semana, adiciona-se trigliceri- 
de de cadeia media a 1%. Na 3 3 semana, introduz-se a fibra de 
carne de frango a 10% com algumas gotas de limao, com o ob- 
jetivo de fornecer vitaminas, principalmente vitamina C. Na 4 3 
semana, aumenta-se a concentragao da fibra para 20% e do 
trigliceride de cadeia media para 2 e 3%, progressivamente. 
Nessa fase, inicia-se o fornecimento de sais minerais sob for¬ 
ma de uma mistnra de cloreto de sodio, cloreto de potassio, 
gluconato de calcio, fosfato de potassio e sulfato de magnesio 
ou pela adigao de caldo de folhas de hortaliga. Na 5 a semana, 
pode-se adicionar macarrao ou batata cozidos as sopas, ini- 
ciando-se com 50 g/dia ate o limite de 200 g. Os triglicerides 
de cadeia media poderao ser substituidos por oleo de milho 
em igual porcentagem. Finalmente, introduz-se gema de ovo 
cozida, no imcio metade e depois a unidade inteira. Essa dieta 
e mantida por 2 a 3 meses e, se nao houver diarreia, podera ser 
feita a transigao para o leite de soja. 

E importante observar que, durante a administragao de urn 
dos tipos de dieta enteral, muitas vezes nao se observa ganho 
ponderal, o que obrigara a administragao de nutrigao parente¬ 
ral de apoio concomitante. 

A dieta pode ser administrada continuamente ou em bolos 
pequenos e frequentes, inicialmente provendo urn aporte mi- 
nimo e sendo gradualmente aumentado de acordo com a tole- 
rancia por meio de bolos mais volumosos durante o dia e con¬ 
tinuamente a noite. A dieta continua parece melhorar o 
crescimento e a adaptagao, por otimizar a absorgao intestinal. 
A tolerancia e avaliada por meio da mensuragao do debito fe¬ 
cal e observagao de vomitos, irritabilidade e distensao abdo¬ 
minal. 

Conforme ja destacado, as introdugoes das dietas enterais 
ou por via oral sao morosas e eventualmente sujeitas a regres- 
soes e/ou suspensoes, na dependency da resposta da crianga. 
Somente quando se consegue evidente estabilizagao do volu¬ 
me e da consistency fecal, procura-se introduzir outros ali- 
mentos menos digeridos, mais naturais. Nas fases de manu- 
tengao e estabilizagao, a introdugao paulatina das dietas 
constitui tambem excelente teste de avaliagao clinica da capa- 
cidade de adaptagao do intestino. As avaliagoes laboratoriais 
com testes complicados de absorgao intestinal tern pouco va¬ 
lor e significado do ponto de vista terapeutico. Do mesmo 
modo, a interpretagao de urn determinado teste tern pouca 
aplicabilidade pratica. Por vezes, a tentativa de introdugao de 
determinada dieta seguida de adequada e sensata avaliagao 
da resposta clinica da crianga tern valor muito maior. 

Apos a introdugao da dieta enteral, algumas complicagoes 
podem persistir ou mesmo surgir, como a superproliferagao 
bacteriana, que ocorre mais comumente em criangas sem val- 
vula ileocecal e que tern alguma alteragao da motilidade intes¬ 
tinal. Urn achado comum nesses pacientes e a existencia de al- 
gas dilatadas contendo nutrientes residuais nao absorvidos. A 
superproliferagao bacteriana pode levar a inflamagao da mu¬ 
cosa intestinal e a aumento da permeabilidade, levando a 
translocagao, sepse e colestase. 4 


Algumas medicagoes podem complementar o tratamento 
clinico. Assim, a hipercloridria gastrica na fase inicial pode ser 
revertida com administragao de antagonistas de receptor H2 
ou de inibidores de bomba de proton. A diarreia aquosa e o 
transito intestinal rapido podem ser combatidos pela adminis¬ 
tragao de opioides ou de loperamida. Outras drogas comenta- 
das em investigagoes cientificas sao: 

• acetato de octreotida, urn analogo da somatostatina, cujo 
efeito e inibir as secregoes gastrointestinal, tern seu uso cor- 
rente inibido pelo alto custo; 

• colestiramina, que, por se ligar aos sais biliares, pode ter efei- 
tos beneficos em casos de diarreia induzida pelo alto conteu- 
do de sais biliares no colo; 

• acido ursodesoxicolico, que inibe a absorgao dos metabolitos 
dos acidos biliares, cujos efeitos danosos se fazem sobre o pa- 
renquima hepatico. 

Em criangas com ressecgao do lleo, devem-se monitorar os ni- 
veis de oxaluria e, se elevados, a restrigao de oxalato na dieta 
deve ser recomendada, com suplementagao de calcio. A doen- 
ga ossea metabolica pode ser prevenida com administragao de 
calcio, vitamina D e outras vitaminas lipossoluveis e vitamina 
B12. 

Nutrigao parenteral 

Os detalhes referentes as diretrizes da NP em criangas vao 
alem do escopo deste capitulo. 0 desenvolvimento da NP e 
sua padronizagao e possibilidade de utilizagao em neonatos e 
criangas revolucionou a evolugao da SIC nesses pacientes. Ao 
longo do tempo, houve melhorias nas solugoes de NP e melhor 
entendimento das necessidades de vitaminas e oligoelemen- 
tos, tornando o uso das solugoes mais seguro. Ademais, de- 
senvolvimentos de melhores cateteres e tecnicas de insergao 
reduziram as complicagoes infecciosas. 

No entanto, a disfungao hepatobiliar permanece uma com- 
plicagao seria da NP, sendo uma importante indicagao de 
transplante combinado de figado e intestino. 

A disfungao hepatica secundaria a NP e diferente em crian¬ 
gas e adultos. Existem essencialmente 3 sindromes clinicas: 
colestase, mais comum em criangas; esteatose, mais comum 
em adultos; e colelitfase, que pode ocorrer em ambos. 

A colestase manifesta-se com ictericia e aumento de enzi- 
mas hepaticas, predominantemente canaliculares, mas tam¬ 
bem hepatocelulares. Essas alteragoes podem iniciar precoce- 
mente apos a introdugao da NP e exacerbam-se nos episodios 
de sepse. Histologicamente, sao encontradas proliferagao 
ductular, expansao fibrosa do espago porta e, com o passar do 
tempo, aparecimento de cirrose. 

Sua etiologia nao e completamente elucidada e parece ser 
multifatorial, parecendo relacionar-se a imaturidade do figado 
neonatal e a diminuigao do ciclo entero-hepatico de sais biliares. 

Em prematuros, deficiency de taurina e cistema podem ter 
urn papel, e, em adultos e criangas, a deficiency de colina 
pode exacerbar a lesao hepatica da NP. Emulsoes lipidicas, 
particularmente as emulsoes de oleo de soja, tern sido relacio- 
nadas a colestase. 
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Estrategias de prevengao da doenga hepatica associada a 
NP incluem a introdugao de dieta enteral e tecnicas para evitar 
os episodios de sepse. 

Recentemente, o uso de emulsoes lipidicas baseadas em 
oleo de peixe (Omegaven) tem se mostrado muito efetivo na 
prevengao e na reversao da colestase relacionada a NP. No en- 
tanto, o oleo de peixe prove menos acidos graxos essenciais 
omega 6 do que se recomenda para lactentes e criangas peque- 
nas. Alem disso, o Omegaven so pode ser dado em ritmos len- 
tos de infusao, o que pode levar a diminuigao do aporte calori- 
co. Dessa forma, o SMOF (soy bean/medium chain triglyceride/ 
olive oil/fish oil , ou seja, uma mistura de oleo de soja, triglice- 
rides de cadeia media, oleo de oliva e oleo de peixe) tem sido 
muito promissor no intuito de suprir as necessidades das 
criangas e manter o efeito hepatoprotetor. 5 

Acessos venosos 

A obtengao e os cuidados com os acessos venosos centrais nas 
criangas com intestino curto sao assuntos essenciais, visto 
que o tempo de sobrevida desses pacientes depende da dura- 
bilidade dos cateteres centrais. 

0 procedimento deve ser realizado sempre em centra cirur- 
gico, sob anestesia geral. Os cateteres podem ser colocados por 
meio de pungao ou dissecgao venosa. Nas criangas com mais 
de 3 kg, sem alteragoes de coagulagao ou plaquetopenia, po- 
de-se escolher a pungao de veias profundas como primeira op¬ 
gao, uma vez que nao ha impedimento para que essa mesma 
veia seja utilizada outras vezes, diferentemente da dissecgao. 
Dessa forma, preferencialmente, devem ser puncionadas as 
veias do territorio da veia cava superior, quais sejam, jugulares 
internas e subclavias. A escolha entre estas ou aquelas depen¬ 
de da experiencia do cirurgiao, devendo-se lembrar que a pun¬ 
gao de veia subclavia associa-se a maior risco de pneumo ou 
hemotorax. As veias femorais, embora associadas a baixos in¬ 
dices de acidentes de pungao, sao deixadas para segunda es¬ 
colha em razao das maiores dificuldades de manipulagao dos 
curativos. Apos a pungao da veia, o cateter e passado pela tec- 
nica de Seldinger modificada. 

Atualmente, a utilizagao de exame ultrassonografico para 
guiar a pungao de veias profundas tem facilitado sobremanei- 
ra a aquisigao de acessos profundos mesmo em criangas pe- 
quenas. 

Em neonatos muito pequenos ou na presenga de discrasias 
sanguineas, deve-se optar pela dissecgao venosa. A primeira 
escolha para o acesso as veias centrais baseia-se em tributa- 
rias do sistema cava superior: na axila, as veias basilica ou axi- 
lar, e no pescogo, as veias jugulares externa, interna ou a veia 
facial. Em criangas maiores ou adolescentes, a veia cefalica no 
sulco deltopeitoral pode se apresentar de bom calibre e consti- 
tuir outra opgao de acesso venoso. Podem ser utilizadas tribu- 
tarias do sistema cava inferior, quando nao houver disponibili- 
dade das veias anteriormente referidas, por dissecgoes previas 
ou por trombose da veia cava superior. Nesses casos, a croga 
da veia safena ou as veias epigastricas profundas inferiores 
sao as mais utilizadas. A opgao pelo sistema da veia cava infe¬ 
rior e valida e justificada pelo baixo indice de complicagoes e 


tambem pelo fato de que as tromboses das veias iliacas ou 
cava inferior sao frequentemente assintomaticas, ao contrario 
das tromboses de cava superior. 

Qualquer que seja a veia utilizada, e imprescindivel o con¬ 
sole radiografico da correta posigao do cateter por meio de ra- 
diografia contrastada ou radioscopia, feitas na sala de cirurgia, 
antes do fechamento da incisao da flebotomia. A ponta do ca¬ 
teter deve se localizar na entrada do atrio direito ou aproxima- 
damente 1 cm para dentro dele. Posigoes inadequadas devem 
ser prontamente corrigidas, por poderem levar a trombose ve¬ 
nosa. 

0 cateter deve ser exteriorizado por contra-abertura, em lo¬ 
cal distante do ponto de entrada da veia apos percorrer urn tu- 
nel subcutaneo. Os curativos devem ser meticulosamente tro- 
cados a cada 2 ou 3 dias ou em qualquer tempo, se houver 
extravasamento da solugao, utilizando-se solugoes antissepti- 
cas. Atualmente, uma boa opgao e a utilizagao de materiais de 
curativo pre-fabricados com esponjas embebidas por solugoes 
antissepticas. 

Habitualmente, utilizam-se cateteres de silicone do tipo 
Broviac ou Hickman, que sao semi-implantaveis, ou ate os to- 
talmente implantaveis ( port-o-cath ). Deve-se dar preferencia 
aos cateteres feitos de silicone em relagao aos de poliuretano 
ou polivinil, por serem menos trombogenicos. 

Os cateteres de Groshong sao cateteres para acesso venoso 
prolongado que apresentam uma ponta fechada. Sua ponta 
distal apresenta uma valvula que permanece fechada enquan- 
to o cateter nao e utilizado, permitindo, no entanto, a coleta de 
sangue. Sua utilizagao tem sido associada a diminuigao nos 
indices de infecgao. 6 

Outro procedimento que tem sido utilizado no sentido de 
diminuir a ocorrencia de infecgoes relacionadas ao cateter e a 
instilagao de etanol a 70% como uma solugao de “/oc/c”, ou seja, 
mantida no trajeto do cateter durante o periodo em que nao 
esta sendo utilizado para infusao de NP. Estudos in vivo mos- 
tram que o etanol mantido por 2 ou mais horas consegue pe- 
netrar e destruir o biofilme que pode envolver o cateter. 7 

A ocorrencia de infecgoes repetidas e tromboses de veia 
cava superior e inferior pode levar ao esgotamento de todas as 
vias de acesso convencionais, sendo necessarios, entao, meto- 
dos alternativos de obtengao de veia central. Assim, foi relata- 
da e padronizada em nosso servigo a dissecgao da veia azigos 
ou de seus ramos (veias intercostais) por meio de toracotomia 
direita, com colocagao de port-o-cath e fixagao da camara na 
face anterior do torax. Outra opgao e a confecgao de sutura em 
bolsa na auricula e insergao do cateter diretamente no atrio di¬ 
reito. Ainda, sao descritas pungoes trans-hepaticas para aces¬ 
so as veias supra-hepaticas que drenam diretamente para a 
veia cava inferior. 8 

Tecnicas cirurgicas para otimizagao da 
superficie absortiva intestinal 
Em geral, o tratamento clinico deve ser mantido por pelo me¬ 
nos 6 meses. Se nesse prazo nao se conseguir manter a crianga 
exclusivamente por nutrigao enteral, o caso passa a ser rotula- 
do como sindrome do intestino encurtado refratario ao trata- 
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mento clmico, tornando-se a crianga candidata ao tratamento 
cirurgico. Classicamente, a maioria das criangas com mais de 
20 cm de intestino delgado com valvula ileocecal ou mais de 
40 cm sem valvula tern grande chance de sobreviver sem NP e 
sem necessidade de tratamento cirurgico. 

0 tratamento cirurgico e indicado para aquelas criangas 
que nao conseguem adaptagao funcional do intestino residual 
ou para aquelas que mostram qualquer obstrugao intestinal 
ou grandes dilatagoes na evolugao do tratamento. 

Foram descritas varias tecnicas de valvulas, enteroplastias 
e alongamentos intestinais, com resultados muito discutiveis. 

Recentemente, a enteroplastia transversa seriada (serial 
transverse enteroplasty - STEP) foi introduzida como uma 
nova opgao para alongamento cirurgico do intestino na SIC. 9 
0 STEP envolve o grampeamento linear sequencial do intesti¬ 
no delgado dilatado em diregoes alternadas perpendicular- 
mente ao eixo longitudinal do intestino (Figura 1). Dessa for¬ 
ma, todas as aplicagoes do grampeador sao realizadas 
paralelamente a diregao do fluxo mesenterico, de forma que o 
suprimento sanguineo intestinal nao e colocado em risco. 

As ultimas evidences sugerem que o principal beneficio do 
STEP e a prevengao das consequencias da dilatagao intestinal, 
como a estase e a superproliferagao bacteriana. 1 

Transplante de intestino 

0 transplante de intestino e a ultima opgao cirurgica para o 
tratamento da SIC. Esta indicado na presenga de complica- 
goes graves que ameagam a vida, como episodios septicos gra¬ 
ves, disturbios hidreletroliticos de dificil controle, perda dos 
acessos para NP e doenga hepatica avangada. 

Tipos de enxertos intestinais 

Dependendo das necessidades do paciente com falencia intes¬ 
tinal, os enxertos podem ser transplantados como intestino 
delgado isolado ou urn enxerto composto que pode incluir fi- 
gado, duodeno, pancreas e/ou estomago. Os enxertos com- 
postos sao designados figado/intestino ou multiviscerais. 10 A 
obtengao das varias formas de enxertos baseia-se na preserva- 
gao do fluxo arterial pelo tronco celiaco e pela arteria mesente- 



Figura 1 Enteroplastia transversa seriada. 


rica superior e na drenagem venosa pela veia mesenterica su¬ 
perior no enxerto intestinal isolado ou pelas veias hepaticas 
nos enxertos compostos. As indicagoes para os diferentes ti¬ 
pos de enxerto sao: 

• intestino isolado: utilizado em pacientes com falencia intesti¬ 
nal sem evidencia de doenga hepatica terminal; 

• figado/intestino: indicado em pacientes com falencia intesti¬ 
nal e doenga hepatica terminal induzida pela NP prolongada; 

• multivisceral (figado, estomago, duodeno, pancreas, intesti¬ 
no delgado): utilizado em pacientes com falencia intestinal 
cuja etiologia afeta o trato gastrointestinal inteiro (pseudo- 
-obstrugao intestinal, eventos vasculares tromboembolicos e 
tumores). Pode-se realizar uma modificagao com exclusao do 
figado, se a fungao do figado do receptor estiver preservada. 

Os resultados dos transplantes intestinais e multiviscerais 
ainda sao bem aquem dos obtidos em transplantes de orgaos 
solidos, com sobrevida em 5 anos do enxerto e do paciente gi- 
rando em torno de 50%. 

Dessa forma, a tendencia mundial e concentrar esforgos e 
investimento em programas multidisciplinares de reabilitagao 
intestinal, que, por meio de otimizagao da NP com utilizagao 
de formulas que previnam a lesao hepatica, aperfeigoamento 
nas tecnicas de aquisigao e manutengao dos cateteres venosos 
e realizagao de enteroplastias, quando indicadas, consegui- 
ram expressiva melhora na sobrevida das criangas com SIC 
nas ultimas decadas. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Lembrar as causas mais frequentes da sindrome do 
intestino curto (SIC): enterocolite necrosante e volvo 
do intestino medio. 

• Realizar diagnostico precoce dessas afecgoes para 
evitar SIC. 
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CAPITULO 9 


ANOMALIAS ANORRETAIS 

Jose Luiz Martins 


Introdugao 

As anomalias anorretais (AAR), tambem chamadas de imper- 
furagoes anais, representam um espectro de malformagoes, 
com resultados cirurgicos que dependem do tipo de defeito e 
dos defeitos congenitos associados. 1 ' 3 

Incidencia 

As AAR ocorrem em 1 a cada 5 mil recem-nascidos vivos, sen- 
do mais frequentes no sexo masculino que no feminino. A he- 
ranga ligada ao sexo tern sido sugerida para explicar a maior 
incidencia nesse sexo. 

No sexo masculino, o tipo mais comum e aquele com fis¬ 
tula retouretral, enquanto no sexo feminino e aquele com 
fistula retovestibular. As AAR sem fistula e as cloacas sao 
observadas na mesma frequencia (10% dos casos). 

0 risco de um casal ter um segundo filho com AAR e de 
aproximadamente 1%. 4 ’ 5 As AAR estao frequentemente as- 
sociadas a sindromes, sendo a regressao caudal, sirenome- 
lia ou smdrome da sereia uma das mais graves. 6 

Embriologia 

Na quarta semana de vida embrionaria, tendo o embriao cerca 
de 4 mm, estao presentes a cloaca e a membrana cloacal. Da 
quarta a sexta semana, quando o embriao tern entre 4 e 16 mm, 
a cloaca interna e dividida no piano coronal craniocaudal pelo 
septo urorretal ou septo de Tourneaux. 

0 septo urorretal cresce de cima para baixo, ao mesmo 
tempo em que pregas laterais (pregas de Rathke) se desen- 
volvem em sua diregao, resultando na formagao de duas ca- 
maras, uma recebendo a alantoide e os ductos de Wolff e ou- 
tra recebendo o reto. Uma falha no desenvolvimento do septo 
urorretal resulta em fistula retourinaria, no sexo masculino, e 
em fistula retocloacal ou retovaginal, no sexo feminino. 

Nessa mesma epoca, o mesoderma cresce na superficie 
do perineo para dar origem ao tuberculo genital no aspecto 
ventral, as pregas genitais de cada lado e aos tuberculos 
anais posteriormente, produzindo, assim, a depressao da 


cloaca externa. Quando o septo urorretal alcanga a mem¬ 
brana cloacal (16 mm), ela sofre atrofia por apoptose, abrin- 
do o trato urogenital e o reto. 7 A localizagao primaria dessa 
membrana na crianga normal, observada na mucosa do ca¬ 
nal anal, e chamada de linha pectmea e representa o encon- 
tro dos componentes endodermicos e ectodermicos nesse 
local. 17 

Em AAR provocadas experimentalmente em ratos com 
etilenotioureia, foi demonstrado que seu intestino apre- 
senta diminuigao importante de celulas ganglionares, bem 
como da populagao de celulas de Cajal, o que pode causar 
defeitos de motilidade intestinal. 810 

Classificagao das AAR 

Diversas classificagoes foram propostas tentando agrupar os 
diferentes tipos de defeitos. A primeira, proposta por Ladd e 
Gross, 11 e muito utilizada ate os dias de hoje, dividindo as AAR 
em 4 tipos: 

• estenose anal: existe um estreitamento acentuado da abertu- 
ra anal, embora a parte distal esteja bem posicionada dentro 
do complexo esfincteriano, podendo ocorrer nos dois sexos; 

• membrana anal persistente: nao ocorre o desaparecimento da 
membrana cloacal embriologicamente, observando-se o de¬ 
feito de modo similar nos dois sexos; 

• agenesia: 

- anal: o fundo cego retal ultrapassa a parte superior do 
complexo muscular esfincteriano, localizando-se a uma 
distancia menor que 2 cm da pele, podendo existir ou nao 
uma fistula com o trato urinario; 

- retal: o fundo cego retal nao ultrapassa a parte superior do 
complexo muscular esfincteriano, distando mais de 2 cm 
da pele na qual o anus deveria estar localizado, apresen- 
tando, na maioria dos casos, uma fistula com o trato uri¬ 
nario; 

• atresia retal: o anus se apresenta de forma normal, mas existe 
uma interrupgao da luz do reto, em uma distancia variavel em 
cada caso. 
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Em 1993, Pena 12 propos a seguinte classificagao: 

• sexo masculino: 

- fistula cutanea; 

- estenose anal; 

- membrana anal; 

- fistula retouretral; 

- bulbar; 

- prostatica; 

- fistula retovesical; 

- agenesia anorretal sem fistula; 

- atresia retal; 

- malformagoes complexas; 

• sexo feminino: 

- fistula cutanea (perineal); 

- fistula vestibular; 

- fistula vaginal; 

- agenesia anorretal sem fistula; 

- atresia renal; 

- cloaca; 

- malformagoes complexas. 

Avaliagao das AAR 

A avaliagao das AAR e feita especialmente pelo exame fisico e 
pelo invertograma ao nascimento. Wangeenstein e Rice 13 in- 
troduziram o uso da radiografia em perfil com a crianga em po- 
sigao invertida, 24 horas apos o nascimento, para o diagnosti- 
co diferencial entre as AAR baixas e altas, colocando urn 
anteparo metalico na regiao em que deveria estar a abertura 
anal. Quando a distancia do fundo cego retal-pele e menor que 
2 cm, a AAR e considerada baixa, sendo o paciente operado ja 
ao nascimento; quando a distancia e maior que 2 cm, porem, a 
anomalia e considerada alta, sendo o paciente submetido a co- 
lostomia em duas bocas, na transigao do colon descendente- 
-sigmoide, e a cirurgia definitiva e postergada por periodo va- 
riavel. 

Outros exames tambem sao utilizados, como ultrasso- 
nografia e pungao do fundo cego retal seguida de injegao de 
contraste para sua localizagao. Quando existe colostomia 
aberta, o colostograma (em perfil) feito pela injegao de con¬ 
traste radiopaco pela boca distal da colostomia, isolada- 
mente ou concomitantemente a uretrocistografia para ava¬ 
liagao da existence de fistula com o trato urinario, e o 
exame mais utilizado no pre-operatorio da corregao cirurgi- 
ca definitiva. 10 

A ressonancia magnetica da regiao pode ajudar muito na 
avaliagao das AAR associadas a defeitos e malformagoes 
sacrais. 

Anomalias associadas 

As AAR apresentam outras anomalias associadas que podem 
comprometer o prognostic do paciente em 40 a 60% dos ca- 
sos, sendo as anomalias cardiovasculares, gastrointestinais, 
vertebrais e geniturinarias as mais encontradas. 

As anomalias cardiovasculares ocorrem em cerca de 20% 
dos casos, especialmente associadas a AAR altas, sendo a te- 
tralogia de Fallot e a comunicagao interventricular as mais 


comuns. Grande variedade de malformagoes gastrointesti¬ 
nais ocorrem em associagao as AAR, como atresia de esofago 
(10%), obstrugao duodenal (2%) e doenga de Hirschsprung 
( 2 , 8 %). 

As anomalias vertebrais lombossacras predominam, po- 
dendo estar associadas a disrafismos espinhais, e sao mais 
frequentes nas anomalias altas (25% dos casos) que nas bai¬ 
xas (10% dos casos). 0 disrafismo espinhal ocorre em 46% 
das cloacas, 34% das AAR altas e 17% das AAR baixas. 0 tipo 
mais comum de disrafismo e o ancoramento da medula ou 
tethered cord , seguido por lipomas e siringomielia. 14 ’ 15 

As anomalias vertebrais sacrais tambem estao relaciona- 
das ao comprometimento da inervagao sacral, do comple- 
xo muscular esfincteriano anorretal e da bexiga. Varios ti- 
pos de defeitos podem ser observados, como agenesia total 
ou subtotal do sacro, presenga de hemissacro total ou sub¬ 
total, escoliose, soldadura dos corpos vertebrais, vertebras 
em cimitarra, etc. 

A nao visualizagao do coccix nos dois primeiros anos de 
vida nao significa que haja agenesia dele, ja que o coccix co- 
mega seu processo de ossificagao a partir do segundo ano 
de vida e completa-o por volta dos 5 anos de idade. Os nu- 
cleos de ossificagao sacrais ja sao visfveis radiologicamente 
ao nascimento. 16 

0 defeito sacral associado a AAR e massa pre-sacral e 
chamado de triade de Currarino. Existe uma associagao de 
malformagoes conhecida como sindrome de VACTERL (V: 
anomalia vertebral; A: anomalia anorretal; C: malformagao 
cardiaca; TE: fistula traqueoesofagica; R: malformagoes re- 
nais; L: dos membros). 

As anomalias urogenitais sao as mais frequentemente 
associadas, ocorrendo em 60% das AAR altas e 20% das 
baixas. Sao observados refluxo vesicuretral (60%), agene¬ 
sias e displasias renais, hidronefroses, duplicidades, crip- 
torquidias, hipospadias, genitalias ambiguas, uteros bicor- 
nos, vaginas septadas, etc. 14 ’ 15 

Conduta nos diferentes tipos de AAR 
nos dois sexos 

Sexo masculino 
Fistula cutanea perineal 

Na fistula cutanea, quase todo o reto esta posicionado dentro 
do mecanismo esfincteriano, estando sua parte mais baixa 
deslocada anteriormente. 

E um defeito baixo, sendo que a fistula pode se abrir no 
rafe perineal, na linha media escrotal ou na base do penis. 
0 diagnostico e feito a inspegao. 

Estenose anal 

Trata-se de um estreitamento da abertura anal, frequentemente 
acompanhado de deslocamento anterior dessa abertura. 

Persistence de membrana anal 
A persistence de membrana anal ou cloacal e um defeito raro, 
podendo o meconio ser visualizado por meio dela mesma, de- 
pendendo do caso. 
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Agenesia anorretal sem fistula 
E um tipo menos comum de AAR, distando o fundo cego retal 
menos de 2 cm da pele perineal, com complexo muscular es- 
fincteriano e sacro bem desenvolvidos. E importante a inspe- 
gao externa da AAR ao nascimento da crianga, para a orienta- 
gao do tratamento. 

AAR tipo fistula perineal, em “alga de balde” ou no rafe 
mediano, estenose anal ou membrana anal persistente, sao 
AAR baixas corrigidas ao nascimento, sem necessidade de 
colostomia, realizando-se proctoplastia classica ou minia- 
norretoplastia sagital posterior, seguidas de dilatagoes 
anais, dependendo do caso 517 (Figura 1). 

AAR com fistula retouretral 
Representa o defeito mais comum no sexo masculino, podendo 
estar localizada na uretra bulbar, apresentando complexo mus¬ 
cular esfincteriano, sacro, sulco intergluteo e depressao anais 
bem desenvolvidos, ou na uretra prostatica, acompanhada de 
complexo muscular esfincteriano pouco desenvolvido, defeitos 
na regiao sacral, perineo achatado, sulco intergluteo mal desen¬ 
volvido e impressao anal nao visivel. Os pacientes podem elimi- 
nar meconio pela uretra pelo trajeto fistular. 

Imediatamente acima da fistula, o reto e a uretra tern pa- 
rede comum e de pouca espessura, estando o reto rodeado 
posterior e lateralmente pela parte superior do complexo 
muscular esfincteriano, representada pelo feixe puborretal 
do musculo levantador do anus. Abaixo da fistula, entre o 
reto e a pele perineal, esta a parte inferior do complexo 
muscular esfincteriano (esfincter externo do anus), sendo 
que, abaixo da pele, na linha mediana, estao localizadas as 
fibras parassagitais do esfincter externo do anus. 

Fistula retovesical 

Nesse tipo de AAR, o reto abre-se no colon vesical. Sao defei¬ 
tos graves, nos quais o complexo muscular esfincteriano nao 
esta bem desenvolvido, e geralmente, existem malformagoes 
sacrais importantes, com pelve e sulco intergluteo com desen- 
volvimento comprometido. 



Figura 1 AAR baixa no sexo masculino tipo agenesia anal. 


Atresia retal 

E um defeito raro no sexo masculino, existindo uma interrup- 
gao da luz do reto, com a parte inferior com pequena abertura 
do canal anal, separada do fundo cego retal por uma extensao 
variavel de tecido fibroso. Apresenta complexo muscular es¬ 
fincteriano e sacro bem formados. 

AAR acompanhadas de perda do sulco intergluteo e da 
impressao anal, com meconio eliminado na urina ou ar vi¬ 
sivel na bexiga a radiografia simples em perfil, sao indicati- 
vas de AAR altas, estando indicada a colostomia em duas 
bocas na transigao do colon descendente (sigmoide), para 
desfuncionalizagao total, seguida de avaliagao das malfor¬ 
magoes associadas e do posicionamento da fistula com o 
trato urinario, indicando-se, posteriormente, anorretoplas- 
tia sagital posterior (ARPSP) para a corregao definitiva da 
AAR e o fechamento da colostomia apos alguns meses. 17 

Sexo feminino 
Fistula cutanea perineal 

Representa um defeito semelhante ao do sexo masculino, com 
o reto bem localizado no interior do complexo muscular es¬ 
fincteriano, com excegao de sua parte mais inferior, localizada 
anteriormente, mas bem separada da vagina (Figura 2). 

Agenesia anorretal sem fistula 
Nesse tipo incomum de AAR, o reto termina a menos de 2 cm 
da pele perineal, existindo um complexo muscular esfincteria¬ 
no bem formado. 

Esse tipo de anomalia e mais comum no sexo feminino 
que no masculino. 

Fistula retovestibular 

Representa o tipo de AAR mais comum no sexo feminino, es¬ 
tando a abertura do intestino localizada logo apos o himen, na 
regiao do vestibulo da vagina, sendo que, logo acima da aber¬ 
tura da fistula, reto e vagina apresentam uma parede comum. 

Nesse tipo de AAR, o complexo muscular esfincteriano e 
a regiao sacral geralmente sao bem desenvolvidos. 



Figura 2 AAR mostrando oriffcio da fistula retal fora do 
complexo muscular esfincteriano, proximo do vestibulo 
vaginal. 
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Fistula retovaginal 

Nesse tipo raro de AAR, o intestino abre-se logo apos o himen, 
sendo visivel a inspegao. A paciente elimina meconio do inte¬ 
rior do himen. 

Cloaca 

As cloacas sao o grupo de AAR mais complexo, representando 
a uniao do reto, da vagina e do trato urinario, em um unico ca¬ 
nal comum. Ja na inspegao da genitalia, pode-se fazer o 
diagnostico ao se visualizar uma unica abertura perineal, 
sendo que o canal comum pode apresentar extensao varia- 
vel, de 1 a 7 cm. Quanto maior a extensao, pior a complexi- 
dade para a corregao do defeito. 

Em alguns casos, o reto pode se abrir no alto da cupula 
vaginal, e a vagina pode estar distendida por secregao mu¬ 
cosa vaginal (hidrocolpos). As cloacas podem estar asso- 
ciadas a graus variaveis de septagao ou duplicidade vaginal 
ou uterina e apresentam anatomia variavel, conforme o 
caso (Figura 3). 

Existem, nos dois sexos, casos de malformagoes com- 
plexas nao enquadradas nos tipos descritos, sendo extre- 
mamente individualizadas quanto a sua anatomia e ao seu 
prognostico. 

No sexo feminino, a inspegao ajuda muito no diagnosti¬ 
co, pois a presenga de um unico orificio, geralmente acom- 
panhado de ausencia de sulco intergluteo e perda da im- 
pressao anal, sugere que a paciente seja portadora de uma 
cloaca. A presenga de uretra, abertura himenal e abertura 
intestinal na fiircula vaginal representam a forma mais co¬ 
mum de AAR nesse sexo, isto e, a fistula retovestibular. 

A presenga de uretra e abertura himenal, com a visuali- 
zagao da abertura intestinal por meio da uretra, mostra a 
presenga de uma fistula retovaginal, de ocorrencia inco- 
mum. A presenga de uretra, a abertura himenal e a abertu¬ 
ra intestinal no perineo, com ou sem estenose, indica fistu¬ 
la cutanea perineal. 

As fistulas cutaneas perineais sao tratadas com procto- 
plastias anais ou mini-ARPSP, seguidas de dilatagao anal. 



Figura 3 AAR tipo cloaca no sexo feminino. 


As retovestibulares sao tratadas com colostomia na transi- 
gao do colon descendente com o colon sigmoide, seguida 
de ARPSP apos 1 mes e dilatagoes pos-operatorias, segui¬ 
das de fechamento da colostomia. 17 Alguns autores reali- 
zam a ARPSP ou a transposigao do anus nesses casos, sem 
colostomia, o que ainda representa um ponto controverso 
na literatura. 

As cloacas sao tratadas com colostomia na transigao do 
descendente-sigmoide acompanhada, se necessario, de va- 
ginostomia e/ou vesicostomia. Apos colostograma, uro- 
grafia excretora, ressonancia magnetica e outros exames 
que se fizerem necessarios, e indicada a anorretovaginou- 
retroplastia sagital posterior (ARVUPSP) ou o abaixamen- 
to do seio urogenital. E prefenvel realizar essa cirurgia apos 
o sexto mes de vida, em razao das melhores condigoes ana- 
tomicas. 

As fistulas retovaginais, mais raras, sao tratadas pela co¬ 
lostomia no descendente, seguida de ARPSP, dilatagoes 
anais e fechamento da colostomia apos alguns meses. 17 

Resultados 

Os resultados dependem do tipo de AAR, da presenga de ano- 
malias sacrais associadas, da tecnica empregada pelo cirur- 
giao e do esmero com que o procedimento foi realizado. 

As AAR baixas tern prognostico muito melhor que as 
AAR altas e as cloacas. 17 ’ 18 As AAR baixas nos dois sexos e 
com fistulas retovestibulares no sexo feminino apresentam 
indice maior de continencia fecal no pos-operatorio, mas 
podem apresentar graus variados de constipagao intestinal 
em sua evolugao. 17 Ja as altas, nos dois sexos, e as cloacas, 
no sexo feminino, especialmente quando associadas a mal¬ 
formagoes sacrais, apresentam a incontinencia fecal parcial 
ou total como principal complicagao em seu tratamento. 

A presenga de anomalias vertebrais, especialmente sa¬ 
crais, compromete o prognostico aumentando o indice de 
incontinencia pos-operatoria. 17 20 Experiencia medica con- 
firma que metade dos casos apresenta continencia fecal 
plena, sendo que 25% dos pacientes evoluem com conti¬ 
nencia parcial com episodios de perda fecal e 25% evoluem 
com incontinencia fecal, geralmente associada a malfor¬ 
magoes sacrais. 16 ’ 2122 

Apos os 4 anos de idade, programas ativos de exercicios 
da musculatura do complexo muscular esfincteriano por 
longo periodo podem melhorar a continencia fecal de crian- 
gas classificadas como parcialmente continentes. 23 

A ARPSP tambem pode ser usada na reoperagao de cor- 
regoes de AAR com outras tecnicas ou maus resultados, 
sempre precedidas de colostomia protetora em duas bo- 
cas. 24 ’ 25 Esses casos devem ser avaliados por defecograma 
em perfil, manometria anorretal computadorizada e resso¬ 
nancia magnetica pre-operatoria. 19 ' 22 

A ARPSP nao deve ser realizada por cirurgiao nao afeito 
a regiao, visto que e um procedimento tecnico dificil, sendo 
necessario um conhecimento da anatomia e da fisiologia 
da regiao muito maior que o necessario para outros proce- 
dimentos cirurgicos de outras regioes anatomicas, sob 



ANOMALIAS ANORRETAIS • 2095 


pena da obtengao de resultado catastrofico para o paciente. 
A qualidade de vida desses pacientes depende do tipo ana- 
tomico do defeito, das anomalias associadas e do esmero 
da corregao cirurgica realizada. 26-28 Assim, as AAR, longe de 
ser um problema resolvido, ainda representam um desafio 
para o cirurgiao pediatrico. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Realizar exame perineal na sala de parto. 

• Aguardar 24 horas para classificar como alta um caso 
de AAR (tempo necessario para o meconio ser 
eliminado no caso de fistula perineal). 

• Lembrar da frequente associagao de malformagoes 
congenitas (Vacterl e outras). 
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CAPITULO 10 


AFECCOES CERVICAIS 

Antonio Aldo Melo Filho 


Introdugao 

Lesoes em regiao cervical representam uma situagao clinica co¬ 
mum em pediatria. De 80 a 90% delas sao benignas, notada- 
mente secundarias a infecgao, com evolugao autolimitada ou 
que respondem a tratamento breve com antibiotico oral. As 
afecgoes cervicais podem ter etiologia primaria inflamatoria, 
congenita ou neoplasica. As lesoes inflamatorias, em particular 
as linfadenopatias reacionais, sao as mais frequentes, seguidas 
das congenitas, em especial os cistos do ducto tireoglosso e as 
anomalias branquiais. Embora mais raras, as lesoes neoplasicas 
tambem devem ser descartadas, particularmente pela prepon¬ 
derance dos linfomas nesse grupo, na faixa etaria pediatrica. 

A obtengao de uma historia clinica e a realizagao de urn 
exame fisico detalhados proveem dados subjetivos e objetivos 
que auxiliam sobremaneira no diagnostico. A historia deve in- 
formar a idade da crianga e dados relativos ao aparecimento e 
a evolugao da lesao cervical em questao. As afecgoes congeni- 
tas podem se apresentar desde o nascimento, mas, em outras 
situagoes, podem passar despercebidas ate que urn evento in- 
feccioso possa causar sintomas locais e revela-la. Malforma- 
goes vasculares geralmente se apresentam ao nascimento e 
crescem com a crianga, enquanto hemangiomas podem se de- 
senvolver rapidamente logo apos o nascimento. 

Sinais e sintomas de infecgao de via aerea superior recente 
e indicativos de acometimento sistemico (febre, adinamia, 
perda de peso e suores noturnos) devem ser procurados. Tam¬ 
bem e importante estabelecer a situagao do calendario vacinal 
da crianga, bem como o historico de contato com individuos 
ou familiares doentes (p.ex., tuberculose) e animais. 12 

0 exame fisico deve ser completo e minucioso, sem se res- 
tringir a regiao cervical, pois as lesoes podem ser de natureza 
secundaria. A tireoide deve ser palpada, no intuito de identih- 
car seu aumento simetrico ou nao, alem da presenga de nodu- 
lagoes. Tambem as diferentes cadeias linfonodais devem ser 
avaliadas quanto a tamanho, consistency, presenga ou nao de 
sinais flogisticos, mobilidade, relagao com estruturas circun- 
vizinhas e pianos profundos e aspecto da pele sobrejacente. 


A defmigao diagnostica de uma lesao e facilitada por sua lo- 
calizagao anatomica. Nesse sentido, em geral, as lesoes conge- 
nitas nao se relacionam as cadeias linfonodais e dividem-se 
entre as situadas em linha media (p.ex., cisto do ducto tireo¬ 
glosso) e lateralmente no pescogo (p.ex., anomalias bran¬ 
quiais). Por outro lado, a maioria das lesoes inflamatorias e 
neoplasicas envolvem os linfonodos, em geral na regiao lateral 
cervical, sejam em trigonos anterior e/ou posterior. 0 aspecto 
geral da lesao - solida ou cistica - tambem contribui para a 
conclusao diagnostica (Tabela 1). 

Algumas lesoes cervicais dispensam a solicitagao de exa- 
mes complementares diagnostics e a conduta ja e passivel de 
ser defmida. Em algumas situagoes, exames e inclusive a biop- 
sia da lesao podem auxiliar ou mesmo ser indispensaveis na 
condugao do paciente. A ultrassonograha (US) e o exame mais 
empregado, provendo as informagoes necessarias na maioria 
dos casos. A tomograha computadorizada (TC) com contraste 
e a ressonancia magnetica (RM) sao indicadas quando ha sus- 
peita de abscessos profundos, suspeita de malignidade ou 
malformagoes vasculares, exigindo sedagao em criangas. 1 


Tabela 1 Caracterfstica das principals afecgoes cervicais 
em pediatria 



Etiologia 

Localizapao em 
regiao cervical 

Aspecto 

geral 

Linfadenopatia 

Inflamatoria 

ou 

neoplasica 

Regiao lateral ou 
linha media 

Solida 

Cisto do ducto 
tireoglosso 

Congenita 

Linha media 

Cistica 

Cisto dermoide/ 
teratoma 

Congenita 

Linha media 

Solida 

Anomalias 

branquiais 

Congenita 

Regiao lateral 

Cistica 

Torcicolo 

congenito 

Congenita 

Regiao lateral 

Solida 

Anomalias 

vasculares 

Congenita 

Regiao lateral ou 
linha media 

Solida ou 
cistica 
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Lesoes inflamatorias 

As lesoes inflamatorias representam o grupo mais comum de 
afecgoes cervicais em pediatria, afetando, em sua maioria, as 
cadeias linfonodais. 3 No entanto, lesoes cervicais cisticas con¬ 
genitas tambem podem secundariamente inflamar ou infectar. 

E possivel palpar linfonodos, notadamente em trigono an¬ 
terior cervical, sem qualquer significado patologico, em 28 a 
55% das criangas. Contudo, adenopatias acima de 1 cm de dia- 
metro e os de qualquer tamanho em posigao supraclavicular 
sao considerados anormais. As linfadenopatias inflamatorias 
podem ter carater infeccioso ou nao. Como relatado previa- 
mente, historia clinica e exame fisico detalhados, sao indis- 
pensaveis para a conduta nesses casos. 

As lesoes inflamatorias mais frequentes correspondem aos 
chamados linfonodos reacionais, ou seja, secundarios a pro- 
cessos infecciosos virais ou bacterianos. Entre eles, infecgao 
de via aerea superior, tonsilites, otites e infecgoes dentarias 
sao comuns. Essas adenopatias sao, em geral, menores que 2 a 
3 cm de diametro, uni ou bilaterais, e costumam desaparecer 
apos 2 a 4 semanas, de acordo com a evolugao clinica do qua- 
dro primario e, se for o caso, a antibioticoterapia. 

Por sua vez, as adenopatias agudas unilaterais sao comu- 
mente causadas por infecgoes no proprio linfonodo por Sta¬ 
phylococcus aureus ou Streptococcus do grupo A. Costumam 
responder a curso de 7 a 10 dias de cefalexina, amoxicilina/ 
clavulanato ou clindamicina. A qualquer tempo, podem evo- 
luir com flutuagao, atestando a formagao de abscesso. Nessa 
situagao, a drenagem da lesao e necessaria para o adequado 
controle da infecgao. Adenopatias cervicais agudas infeccio- 
sas, reacionais ou nao, nem sempre necessitam de exames de 
imagem, prescindem de biopsias e possuem evolugao satisfa- 
toria. 1 ’ 4 

Por outro lado, ha quadros infecciosos subagudos e croni- 
cos em que as adenopatias persistem ou aumentam de tama¬ 
nho a despeito de observagao clinica cuidadosa e antibiotico¬ 
terapia. Entre as infecgoes, figuram as por micobacterias 
(tuberculosas ou nao), a doenga da arranhadura do gato (p.ex., 
infecgao por Bartonella henselae ), as oportunisticas por fun- 
gos (p.ex., Histoplasmose , blastomicose ) e parasitas (p.ex., to- 
xoplasmose), entre outros. Nestas, e possivel haver linfono¬ 
dos unicos ou em grande numero e de diversos tamanhos, 
exigindo uma investigagao complementar mais criteriosa. 
Alem do leucograma, sorologias diversas (p.ex., toxoplasmose, 
citomegalovirus, virus Epstein-Barr e Bartonella ) sao solicita- 
das, bem como teste cutaneo de PPD e radiografia de torax. A 
US tambem pode ser bastante util. Alem de ser exame inocuo, 
pode distinguir as adenopatias de lesoes cisticas inflamatorias, 
informar sobre relagoes anatomicas com estruturas circunvi- 
zinhas e, nas adenopatias, detalhar a arquitetura linfonodal. 
Dependendo da evolugao clinica da lesao e do resultado dos 
exames complementares, pode ser necessaria uma biopsia ex- 
cisional de uma das adenopatias (preferencialmente a maior 
delas), em especial, para descartar neoplasia. 134 A Figura 1 
traz uma proposta de fluxograma de conduta geral na presen- 
ga de linfadenopatia com acometimento exclusivo cervical, 
considerando as principals etiologias. 


As adenopatias inflamatorias nao infecciosas representam 
componente inflamatorio de doenga sistemica, em geral de 
etiologia ignorada. Compoem esse grupo: doenga de Kikuchi- 
-Fujimoto (linfadenite necrotizante histiocitica), doenga de 
Kawasaki (vasculite febril aguda), doenga de Rosai-Dorfman 
(histiocitose sinusal com adenopatia maciga), doenga de Cas- 
tleman (hiperplasia angiofolicular linfoide, linforreticuloma 
folicular), sarcoidose, entre outros. Algumas dessas lesoes 
tambem podem evoluir com quadros supurativos. 1 ’ 4 

Lesoes congenitas 

As lesoes congenitas cervicais representam o segundo grupo 
mais frequente em criangas. 5 6 Para facilitar o diagnostic, po¬ 
dem ser divididas de acordo com sua localizagao anatomica. 
Entre as situadas em linha media, as mais comuns sao os cis- 
tos do ducto tireoglosso (DTG) e os cistos dermoides. Mais ra- 
ramente, podem surgir cistos epidermoides, teratomas, ranu- 
las e fendas cervicais medianas. Ja na regiao lateral, sao 
encontradas, em geral, as anomalias branquiais e, de forma 
mais rara, o torcicolo congenito e a laringocele. Por fim, cistos 
timicos e anomalias vasculares (hemangiomas e linfangio- 
mas) podem se apresentar em qualquer localizagao cervical. 

Cistos do ducto tireoglosso 
Os cistos do DTG correspondem as lesoes congenitas cervicais 
mais comuns. Afetam 7% da populagao. Em criangas, corres¬ 
pondem a segunda lesao cervical mais comum, com inciden¬ 
ce apenas inferior as linfadenopatias. Ocorrencia familiar de 
cistos do DTG sao extremamente raras, sendo o padrao de he- 
ranga dominante o mais comum. 57 ' 9 

Embriologia 

A justificativa para a presenga de cistos do DTG encontra-se 
no desenvolvimento embriologico da glandula tireoide. Ele 
inicia-se a partir de urn diverticulo, no assoalho da faringe pri- 
mitiva, localizado entre os complexos musculares anterior e 
posterior da lingua. Com abertura no forame cego (no vertice 
do “V” lingual), esse diverticulo migra caudalmente, anterior a 
traqueia. Nessa descida, funde-se com a 4- e a 5 1 bolsas bran¬ 
quiais e segue atraves ou adjacente ao osso hioide, ate posigao 
cervical inferior, na qual o esbogo de tireoide se diferencia no 
istmo e lobulos da glandula definitiva. 

0 trajeto de descida do diverticulo faringeo corresponde ao 
DTG. Normalmente, ele oblitera-se entre a 5 a e a 8 a semanas de 
gestagao. Em caso de falencia de seu fechamento do ducto, ele 
permanece apos o nascimento, podendo cursar com expansao 
cistica, por motivo ignorado, em alguma parte de seu trajeto. A 
maioria dos cistos do DTG localiza-se em regiao infra-hioidea, 
podendo tambem surgir entre o osso hioide e a base da lingua e, 
mais raramente, subesternal ou intralingual. Em alguns casos, 
ha tecido tireoidiano ectopico dentro do cisto. 5 ’ 8 ’ 9 

Diagnostico 

Dois tergos dos cistos de DTG sao diagnosticados nas primei- 
ras 3 decadas de vida, particularmente nos primeiros 5 anos. A 
apresentagao clinica mais comum em criangas e uma lesao 
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Figura 1 Fluxograma de conduta em linfadenopatia de acometimento cervical isolado. 


crstica, indolor, proxima ao osso hioide, em linha media cervi¬ 
cal, assintomatica. Urn tergo dos pacientes apresenta historia 
atual ou pregressa de infecgao no cisto. Essas infecgoes podem 
evoluir com drenagem externa espontanea, com ou sem for- 
magao de abscesso. Mais raramente, ha queixa de mau halito, 
fruto da drenagem espontanea do cisto para a cavidade oral, 
via forame cego lingual. Outras apresentagoes incomuns, 
como insuficiencia respiratoria grave ou srndrome de morte 
subita, decorrem de lesoes de grande tamanho ou na base da 
lingua. 5 ’ 79 

Ao exame frsico, os cistos do DTG localizam-se na linha me¬ 
dia (75%) ou discretamente lateral a ela (25%). Face a relagao 
anatomica com o osso hioide e o forame cego lingual, o cisto 
de DTG move-se cranialmente com a deglutigao ou protrusao 
da lingua. No entanto, essa movimentagao nao e patognomo- 
nica e, em criangas de tenra idade, e de observagao limitada. A 


principal complicagao dos cistos de DTG e infecgao, decorren- 
te da comunicagao com a cavidade oral. A infecgao e suspeita- 
da diante do aparecimento de flutuagao da lesao ou sinais flo- 
gisticos locais. 

0 exame complementar mais empregado para diagnostic 
e a US, sendo que, em criangas, apenas uma minoria apresen¬ 
ta imagem verdadeiramente anecoica. A maioria revela apa- 
rencia de pseudopolipo, provavelmente por conteudo liquido 
proteinaceo, cristais de colesterol e queratina. Em caso de his¬ 
toric infeccioso ou sangramento interno, cistos complexos 
heterogeneos, com ecos internos, podem ser vistos. 

Seus principais diagnostics diferenciais sao linfadenite 
submentoniana, cisto dermoide e tecido tireoidiano ectopico. 
A estreita relagao dos cistos de DTG com o osso hioide a US fa- 
vorece seu diagnostic. Por outro lado, a presenga de compo- 
nente hiperecoico (por presenga de gordura) e focos ecogeni- 
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cos (por presenga de estruturas calcificadas) e encontrada no 
cisto dermoide. 

A US tambem e util para definir ou nao, a glandula tireoide 
topica. A sua ausencia alerta para a presenga de tecido tireoi- 
diano ectopico dentro do cisto ou ao longo do trajeto do DTG. 
No entanto, a despeito da identificagao de tireoide normal 
pela US, a literatura e controversa sobre a necessidade de ou- 
tros exames complementares, no intuito de diagnosticar ti¬ 
reoide ectopica mediana (presente em 1 a 2% dos cistos de 
DTG). Nesse sentido, ha quern defenda a realizagao de cintilo- 
grafia de tireoide em todos. No entanto, a aferigao dos niveis 
de hormonio estimulador da tireoide (TSH) associada a US e 
conduta mais ponderada, com a cintilografia restrita a pacien- 
tes com niveis de TSH elevados e US revelando lesao solida. 
Mesmo a dosagem rotineira de TSH no pre-operatorio seria 
desnecessaria, exceto em caso de evidencia clinica de hipoti- 
reoidismo. Essa aferigao poderia ser feita no pos-operatorio, 
naqueles em que o anatomopatologico do cisto revelasse teci¬ 
do tireoidiano associado. Ademais, mesmo a presenga de teci¬ 
do tireoidiano no cisto nao significa que seja essa a principal 
fonte de produgao de hormonios tireoidianos. 7 ' 9 

TC e RM nao acrescentam informagoes significativas a US. 
Ja em doenga recorrente, a RM pode auxiliar no planejamento 
operatorio, identificando trajeto fistuloso remanescente. 

Tratamento 

0 tratamento cirurgico dos cistos de DTG e recomendado para 
prevenir infecgoes, empregando o procedimento classic de 
Sistrunk, que consiste na excisao completa do cisto e seu tra¬ 
jeto ate a base da lingua, englobando a porgao central do osso 
hioide na mesma pega cirurgica. 

Por risco de recorrencia, deve-se evitar ressecgao da lesao 
em vigencia de processo inflamatorio ou infeccioso. Nessas si- 
tuagoes, os cistos devem ser tratados com calor local, anti-in- 
flamatorios e/ou antibiotics e, se necessario, drenagem de 
abscesso (preferencialmente por pungao). Em geral, recomen- 
da-se aguardar entre 4 e 6 semanas apos a terapeutica clinica 
para se proceder a ressecgao cirurgica. 

As complicagoes operatorias mais comuns sao: infecgao e 
sangramento com formagao de hematoma com potencial de 
causar obstrugao de via aerea alta. A recorrencia dos cistos de 
DTG e baixa (2 a 5%), quando os principios descritos anterior- 
mente sao seguidos. Menos de 1% dos cistos de DTG apresen- 
ta tecido maligno; em geral, sao carcinomas papilares bem di- 
ferenciados. A maioria deles corresponde a achado incidental 
de pequenos focos de malignidade dentro do cisto, por ocasiao 
de intervengao em adultos com diagnostic de cisto de DTG. 5 7 

Cistos dermoides 

Cistos dermoides sao lesoes cisticas com apendices cutaneos 
(cabelo, foliculos pilosos e glandulas sebaceas) e elementos 
mesodermicos, mas sem endoderma. Sete por cento locali- 
zam-se em cabega e pescogo, como regiao periorbitaria (em 
angulo externo do supercilio) e nasal; 20% das lesoes dermoi¬ 
des de cabega e pescogo sao cervicais, particularmente sub- 
mentonianas. Em geral, apresentam-se como massa subcuta- 


nea, superficial, indolor, na regiao cervical mediana, movel 
com a pele, em criangas menores de 3 anos de idade. Sao pro- 
gressivamente preenchidas com material sebaceo, o que pro¬ 
move crescimento gradual da lesao, podendo confundir com 
cistos do DTG. 0 tratamento e a excisao cirurgica completa 
para fins diagnostics, prevengao de infecgao e motivos cos¬ 
metics. 7 ’ 8 

Teratoma 

0 teratoma (ou cistos teratoides) e produto de celulas-tronco 
embrionarias pluripotentes, portanto, apresentando as tres 
camadas germinativas. A regiao cervical e urn de seus sitios, 
podendo ser diagnosticado ainda no periodo antenatal por US, 
seja assintomatico, seja eventualmente cursando com poli- 
dramnio ou hidropsia fetal. A avaliagao pre-natal de fetos com 
grandes teratomas cervicais, por US e RM fetal, permite pre- 
ver situagoes de risco especial que podem exigir abordagem da 
via aerea, por ocasiao do parto, ainda antes de clampear o cor- 
dao umbilical: o chamado procedimento EXIT ( ex-utero intra¬ 
partum treatment ou tratamento intraparto extrautero). No 
periodo pos-natal, a ressecgao deve ser realizada, embora nao 
haja descrigao de malignidade nos teratomas cervicais pedia¬ 
trics. 7 ’ 8 

Anomalias branquiais 

As anomalias branquiais representam o segundo grupo de le¬ 
soes congenitas cervicais mais comuns em criangas, sendo di- 
vididas segundo sua origem embriologica especifica. Ate 95% 
sao anomalias do segundo aparato, ate 8%, do primeiro e, 
mais raramente, do terceiro e quarto aparatos faringeos. 6 ' 8 

Embriologia 

0 aparato branquial (faringeo) consiste de 6 pares de arcos 
que se desenvolvem, entre a 4- e 6- semanas de gestagao, nas 
paredes ventrolaterais da faringe. Desses, os quatro primeiros 
sao bem definidos, e os ultimos dois, rudimentares. Na sua co- 
bertura externa, ha ectoderma e, internamente, endoderma, 
com mesoderma entre eles. Os arcos sao separados por fendas 
(paredes laterais das bolsas) do lado externo e por bolsas do 
lado interno do embriao. Dessa forma, ha 6 pares de arcos e 5 
pares de fendas e de bolsas faringeas. No desenvolvimento 
embriologico normal, o mesenquima gradualmente oblitera as 
fendas e bolsas, formando estruturas da cabega e do pescogo, 
nos humanos. De modo distinto, em peixes e anfibios, nao ha 
essa obliteragao. Formam-se, entao, as guelras verdadeiras, 
justificando o termo branquial. Por esse motivo, ao se referir a 
humanos, alguns autores preferem usar o termo aparato farin¬ 
geo em vez de branquial. 

Essas afecgoes podem se apresentar como cistos (maioria), 
seios ou fistulas. Os cistos podem se originar de remanescente 
de fenda, arco ou bolsa faringea, e os seios, de fenda e arco, em 
geral comunicando-se externamente. As fistulas resultam de 
persistence de fendas e bolsas e comunicam-se externa e in¬ 
ternamente. No desenvolvimento normal, apenas o primeiro 
complexo fenda e bolsa permanece, formando o canal auditi- 
vo externo. 6 ' 8 
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Pa to logia 

As anomalias branquiais podem apresentar epitelio escamoso 
e/ou respiratorio. As lesoes cfsticas, em geral, possuem epite¬ 
lio escamoso, podendo conter lfquido mucoide com cristais de 
colesterol. Os seios e as fistulas apresentam epitelio colunar, 
ciliado. Embora bastante raro, ha descrigao de carcinoma de 
celulas escamosas em anomalias branquiais, na idade adulta. 

Diagnostico e conduta 

Cada anomalia branquial apresenta particularidades quanto a 
sua apresentagao clfnica e exame fisico. Em linhas gerais, o 
tratamento definitivo de todas elas e a ressecgao completa ci¬ 
rurgica. Se nao realizada, ha elevado risco de infecgao. Apesar 
disso, diante de detalhes tecnicos, alguns defendem que a 
exerese seja protelada ate os 2 ou 3 anos de idade. Em caso de 
infecgao, ela deve ser tratada inicialmente, antes da aborda- 
gem operatoria definitiva. 

Anomalias do segundo aparato branquial 
As anomalias do segundo aparato faringeo representam o sub- 
grupo mais comum. 6 ' 8 Afetam igualmente criangas de ambos 
os sexos, e 3 a 10% sao bilaterais. Podem estar associadas com 
outras afecgoes congenitas, como a sindrome branquio-otor- 
renal ou sindrome de Melnick-Fraser. 5 

A maioria dessas lesoes sao cistos associados ou nao a seios 
e fistulas. Sao classificadas em quatro tipos. As do tipo I sao 
anteriores ao esternocleidomastoideo (ECM), sem contato 
com a carotida, enquanto as do tipo II (as mais comuns) posi- 
cionam-se profundamente ao ECM e adjacentes a bainha ca- 
rotfdea. Por sua vez, as do tipo III passam entre as carotidas 
externa e interna, podendo se estender para a parede lateral 
da faringe, enquanto as do tipo IV sao mediais a bainha carotf- 
dea e diretamente adjacente a faringe e a fossa tonsilar. 

A apresentagao tfpica e de uma massa cervical indolor, em 
regiao lateral cervical, ao longo da borda anterior do ECM ou 
proximo do angulo da mandibula. Em caso de infecgao sobre- 
jacente, e possivel haver sinais flogisticos locais, febre, adeno- 
patia, torcicolo, disfagia, quadro de tonsilite recorrente e ate 
comprometimento respiratorio. Na infancia, outra apresenta¬ 
gao e como fistula com drenagem cronica, cujo orificio externo 
tambem se localiza na borda anterior do ECM, em parte infe¬ 
rior do pescogo. 

0 exame fisico associado a US costuma ser suficiente para 
indicar a terapeutica cirurgica que deve incluir a retirada com¬ 
pleta da lesao, evitando recorrencia. Em caso de fistulas, a sua 
cateterizagao inicial e o emprego de incisoes cervicais escalo- 
nadas sao necessarios para a sua exerese completa. 

Outras anomalias de aparato branquial 
As anomalias do primeiro aparato branquial sao raras, sendo 
mais comuns em meninas, e de dificil diagnostico. Em geral, 
cursam como cistos proximos ao canal auditivo externo e/ou 
glandula parotida, em estreita proximidade com os ramos do 
nervo facial. 6 ' 8 Quando ha sintomas, criangas podem apresen¬ 
tar otorreia, drenagem de conteudo purulento proximo a orelha 
ou ao nivel do angulo da mandibula e rapido aumento da regiao 


parotfdea. Otoscopia cuidadosa e parte importante na avalia- 
gao. US, TC e RM podem ser empregadas para definir a anato- 
mia das lesoes. Entre as anomalias branquiais, as de primeiro 
aparato sao as de ressecgao cirurgica tecnicamente mais dificil, 
por vezes necessitando realizar parotidectomia superficial. 

As anomalias do terceiro e quarto aparato branquial sao 
muito raras e usualmente cursam com orificio externo, ante¬ 
rior ao ECM, proximo do polo superior da tireoide, sendo que, 
nas do quarto, o seu trajeto corre inferior ao nervo laringeo su¬ 
perior. Uma apresentagao comum e quadro de tireoidite supu- 
rativa aguda por fistula interna, quase sempre do lado esquer- 
do do pescogo. Exames como esofagograma com bario, TC e 
laringoscopia direta podem auxiliar na identificagao do trajeto 
fistuloso. Em alguns casos, e necessario hemi-tireoidectomia 
ipsilateral ou exerese parcial da cartilagem tireoidea para obter 
ressecgao completa da lesao. 6 

Torcicolo congenito 

0 termo torcicolo deriva do latim “torus” (rodado) e “ collum ” 
(pescogo). Essa entidade pode ser congenita (fibromatosis 
coli ) ou adquirida. 0 torcicolo muscular congenito ou “tumor 
do ECM da infancia” apresenta-se no perfodo neonatal (2 a 4 
semanas de vida), com incidencia estimada abaixo de 1%. Sua 
etiologia e ignorada, com eventos perinatais sendo propostos 
para explicar a fibrose do ECM. Em geral, o ECM afetado pro- 
duz tragao da cabega para o lado ipsilateral e sua rotagao para 
o lado contralateral a lesao. 0 exame fisico pode revelar uma 
lesao solida, bem circunscrita e firme no tergo inferior do ECM, 
que pode ser corroborada pela US. Fisioterapia e medidas pos- 
turais sao os pilares do tratamento, com resolugao completa 
na maioria dos casos em ate 6 a 8 meses. Mesmo assimetria 
craniana (plagiocefalia) que eventualmente surge nos primei- 
ros meses pode desaparecer com a terapeutica. Por outro lado, 
em caso de nao resposta apos 1 ano ou em situagoes de assi¬ 
metria facial progressiva, a intervengao cirurgica e indicada. 10 

Cistos tmnicos 

Lesoes cfsticas tunicas podem se desenvolver por nao involu- 
gao do ducto timofaringeo que, no perfodo embriologico, mi- 
gra caudalmente para o mediastino. A maioria e assintomatica 
e apresenta-se na decada de vida. Se evoluir com hemorra- 
gia ou infecgao, podem cursar com disfagia, rouquidao, dor 
cervical e mesmo desconforto respiratorio. Em geral, locali- 
zam-se anterior ou profundo ao ECM, notadamente em regiao 
cervical lateral esquerda, com mtima associagao com a bainha 
carotfdea, mas podendo se estender para regiao mediana em 
diregao ao mediastino. Ao exame fisico, eles podem aumentar 
de tamanho, durante manobras de Valsalva. A histologia da 
parede desses cistos revela tecido tfmico, com presenga de 
corpusculos de Hassal (que caracterizam o timo) em 50% de¬ 
les. 0 diagnostico pre-operatorio por imagem, notadamente 
por US, e dificil, sendo mais util para a definigao da extensao 
da lesao. 0 tratamento e a ressecgao cirurgica completa, desde 
que seja documentado urn timo normal no mediastino. Se o 
cisto se estende ate o timo normal, ele deve ser preservado, 
evitando o risco de uma timectomia total. 6 ' 8 
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Anomalias vasculares 

Segundo a Sociedade Internacional de Estudos de Anomalias 
Vasculares (ISSVA), as anomalias vasculares sao divididas em 
tumores e malformagoes vasculares e ambas podem afetar a 
regiao cervical. A etiologia dos tumores vasculares (p.ex., he¬ 
mangiomas) e a proliferagao de celulas endoteliais, enquanto 
nas malformagoes ha erros na morfogenese de canais vascula¬ 
res ou linfaticos. As malformagoes vasculares, por sua vez, sao 
subdivididas de acordo com o tipo de canal anomalo predomi- 
nante (capilar, venoso, linfatico, arterial ou combinado) e suas 
caracterfsticas de fluxo. 1112 

Hemangiomas 

Os hemangiomas sao os tumores vasculares mais comuns na 
infancia, sendo que 30% sao visiveis ao nascimento e 70% o 
sao apos as primeiras semanas de vida; 60% dos hemangio¬ 
mas acometem a regiao da cabega ou do pescogo. Como a 
maioria dos hemagiomas involui com pouco ou nenhum dano, 
a conduta e basicamente expectante. A decisao de intervir de- 
pende de fatores como: tamanho e localizagao da lesao, pre- 
senga de complicagoes que possam ocasionar dano a orgao 
importante ou risco de morte, idade da crianga e fase de cres- 
cimento em que se encontra a lesao. Hemangiomas cervicais 
com acometimento de via aerea, por exemplo, devem ser tra- 
tados. A abordagem preferencial tern sido medicamentosa, 
evitando o risco das ressecgoes cirurgicas. 0 propranolol tern 
se tornado droga de primeira linha terapeutica, reservando 
corticosteroide e vincristina para situagoes refratarias nao 
passiveis de exerese. 1213 

Linfangiomas 

Antigamente chamado de “higroma cistico”, o linfangioma re- 
presenta malformagao vascular linfatica cistica que acomete, 
em cerca de 50% dos casos, a regiao de cabega e pescogo. Con- 
soante a morfologia dos cistos, e classificado em microcistico, 
macrocistico ou misto. 

Ao contrario dos hemangiomas, os linfangiomas estao pre- 
sentes ao nascimento, como lesoes indolores, embora possam 
ser evidentes apenas apos alguns meses ou anos. Apresentam 
crescimento lento mantido, sem involugao espontanea. Em 
sua maioria, afetam a regiao lateral do pescogo, podendo se 
estender anteriormente, bem como para o mediastino. Alguns 
podem ser diagnosticados ainda no periodo intrauterino. Em 
caso dos situados em regiao cervical posterior, podem coexis¬ 
ts outras anomalias, incluindo associagao com smdrome de 
Turner, quando nao e rara a evolugao para hidropisia e obito 
fetal. Assim como os teratomas, a avaliagao pre-natal e capaz 
de identificar linfangiomas cervicais com potencial de obstru- 
gao grave de via aerea no pos-natal, podendo igualmente exi- 
gir o procedimento EXIT. 

No periodo pos-natal, US, TC e RM podem ser utilizadas 
para definir a extensao e a morfologia da lesao. Os linfangio¬ 
mas sao passiveis de infecgao, a qual deve ser conduzida clini- 
camente. A ressecgao cirurgica e o tratamento padrao, contu- 
do, nem sempre e facil e, as vezes, e mesmo impossivel, face a 
tendencia da lesao em violar pianos teciduais e circundar es- 


truturas neurovasculares. Nos casos de lesoes macrocisticas, 
opta-se preferencialmente por escleroterapia, no intuito de 
evitar ou minimizar a extensao da ressecgao. Bleomicina e, 
principalmente, OK-432 (picibanil) sao as drogas mais utiliza¬ 
das para esse fim. A resposta inflamatoria desencadeada pro- 
duz esclerose e fibrose, com resposta completa em mais de 
90% das lesoes macrocisticas. Por outro lado, independente- 
mente da terapia utilizada, os resultados nas malformagoes 
microcisticas e mistas sao muito menos alentadores. 12 

Lesoes neoplasicas 

As lesoes neoplasicas cervicais, sejam benignas ou malignas, 
correspondem ao grupo com menor incidencia em crian- 

gas. 1 ’ 2 ’ 4 

Entre as benignas, destacam-se: lipoma, fibroma, neurofi¬ 
broma (presentes nas neurofibromatoses) e nodulos tireoidia- 
nos. Os lipomas possuem origem mesenquimal, sao raros em 
criangas e localizam-se geralmente em trigono posterior cervi¬ 
cal. A remogao cirurgica e indicada por fatores esteticos ou 
desconforto local. 

Nodulos tireoidianos sao incomuns em criangas. No entan- 
to, possuem risco 2 vezes superior que em adultos de serem 
malignos. Ha controversy sobre o uso de biopsia de agulha 
fina como primeiro passo na investigagao desses nodulos, em 
criangas. Uma vez empregada tal biopsia, a ressecgao cirurgica 
e recomendada se houver comprovagao de malignidade, cito- 
logia incerta ou progressao do tamanho do nodulo. 14 

Ha varias lesoes malignas que podem se associar a adeno- 
patia cervical, em criangas. Nos primeiros 6 anos de vida, neu¬ 
roblastoma e leucemia sao as mais comuns, seguidas por rab- 
domiossarcoma e linfoma nao Hodgkin. Apos os 6 anos de 
idade, a doenga de Hodgkin e a mais frequente, seguida do 
rabdomiossarcoma e do linfoma nao Hodgkin. 4 

Entre os linfomas, 10% dos linfomas nao Hodgkin afetam 
regiao de cabega e pescogo, sendo o subtipo histologico mais 
encontrado o de celulas pequenas nao clivadas (tipicamente 
originado de celulas B). Em geral, acometem criangas entre 7 
e 11 anos de idade como uma massa em tecidos extranodais. 
Por outro lado, a doenga de Hodgkin e quase exclusiva de ori¬ 
gem nodal e com predilegao para desenvolver adenopatia cer¬ 
vical ou supraclavicular indolor. E raro em criangas menores 
de 10 anos, sendo responsavel por 5% de todos os canceres 
pediatricos. 2 

Nos linfomas, as adenopatias cervicais podem estar asso- 
ciadas a massas mediastinais. Esses pacientes devem ser cui- 
dadosamente avaliados antes da realizagao da biopsia cirurgi¬ 
ca, pelo risco de compressao de via aerea durante a anestesia. 
Em situagoes de maior risco, opta-se por procedimento sob 
anestesia local. Ao contrario dos adultos, o emprego de biop¬ 
sia por agulha fina para adenopatias suspeitas em criangas e 
controverso. 

0 rabdomiossarcoma e o mais comum sarcoma de partes 
moles em pediatria, sendo o tipo embrionario o mais comum; 
35 a 40% deles acometem regiao de cabega e pescogo, notada- 
mente orbita, nasofaringe, ouvido medio, cavidade nasal e 
seios paranasais. 24 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Suspeitar de malignidade em adenopatias com 2 ou 
mais centfmetros, que persistem acima de 8 semanas, 
com ou sem aumento, e naquelas da fossa supra 
clavicular. 

• Ter conhecimento de que o cisto tireoglosso (CT) e 
afecgao de linha media, movel com a deglutigao; ja as 
lesoes traqueais e os higromas cisticos sao afecgoes da 
regiao lateral cervical. 

• Indicar a US cervical, no pos-operatorio de CT, para 
avaliar a presenga da glandula tireoide topica. 

• Saber que o torcicolo congenito nao tratado pode levar 
a defeitos musculoesqueleticos definitivos. 

• Encaminhar a cirurgia os casos de torcicolo congenito 
nao curados com medidas fisioterapicas ate 1 ano de 
idade ou que, apesar delas, apresentam assimetria 
facial progressiva. 

References bibliograficas 

1. Curtis WJ, Edwards SP. Pediatric neck masses. Atlas Oral Maxillofac 
Surg Clin North Am 2015; 23(l):15-20. 

2. Brigger MT, Cunningham MJ. Malignant cervical masses in children. 
Otolaryngol Clin North Am 2015; 48(l):59-77. 

3. Gosche JR, Vick L. Acute, subacute, and chronic cervical lymphadenitis 
in children. Semin Pediatr Surg 2006; 15(2):99-106. 

4. Rajasekaran K, Krakovitz P. Enlarged neck lymph nodes in children. Pe¬ 
diatr Clin North Am 2013; 60(4):923-36. 


5. Oomen KP, Modi VK, Maddalozzo J. Thyroglossal duct cyst and ectopic 
thyroid: surgical management. Otolaryngol Clin North Am 2015; 
48(l):15-27. 

6. Prosser JD, Myer CM 3rd. Branchial cleft anomalies and thymic cysts. 
Otolaryngol Clin North Am 2015; 48(1):1-14. 

7. LaRiviere CA, Waldhausen JH. Congenital cervical cysts, sinuses, and 
frstulae in pediatric surgery. Surg Clin North Am 2012; 92(3):583-97. 

8. Gaddikeri S, Vattoth S, Gaddikeri RS, Stuart R, Harrison K, Young D et 
al. Congenital cystic neck masses: embryology and imaging appearan¬ 
ces, with clinicopathological correlation. Curr Probl Diagn Radiol 2014; 
43(2):55-67. 

9. Foley DS, Fallat ME. Thyroglossal duct and other congenital midline 
cervical anomalies. Semin Pediatr Surg 2006; 15(2):70-5. 

10. Rosa PA, Hirsch DL, Dierks E J. Congenital neck masses. Oral Maxillofac 
Surg Clin North Am 2008; 20(3):339-52. 

11. Wassef M, Blei F, Adams D, Alomari A, Baselga E, Berenstein A et al. 
Vascular anomalies classification: recommendations from the Interna¬ 
tional Society for the Study of Vascular Anomalies. Pediatrics 2015; 
136(l):e203-14. 

12. Fevurly RD, Fishman SJ. Vascular anomalies in pediatrics. Surg Clin 
North Am 2012; 92(3):769-800. 

13. Hoeger PH, Harper JI, Baselga E, Bonnet D, Boon LM, Atti MC et al. 
Treatment of infantile haemangiomas: recommendations of a European 
expert group. Eur J Pediatr 2015; 174(7):855-65. 

14. Jatana KR, Zimmerman D. Pediatric thyroid nodules and malignancy. 
Otolaryngol Clin North Am 2015; 48(l):47-58. 









CAPITULO 11 


DEFORMIDADES TORACICAS 

Jose Carlos S. de Fraga 


Introdugao 

As deformidades congenitas da parede toracica sao comumen- 
te divididas em 5 categorias: pectus excauatum , pectus carina- 
tum, sindrome de Poland, defeitos esternais e disturbios difu- 
sos do esqueleto acompanhados por deformidades do torax. 

Pectus excavatum 

Deformidade mais comum da parede toracica anterior, decor- 
rente de depressao do esterno e das cartilagens costais inferio- 
res. E mais frequente em meninos do que em meninas (3:1), 
ocorrendo em aproximadamente 1 em cada 1.000 criangas. E a 
malformagao mais comum da parede toracica, compreenden- 
do 88% de todas as patologias. Em 90% dos casos, e notado 
no l e ano de vida. A etiologia ainda permanece incerta, mas a 
associagao com escoliose (incidencia de 15%) e sindrome de 
Marfan sugere que algum defeito do tecido conjuntivo possa 
estar envolvido. 

As criangas mostram-se com urn espectro variado de apre- 
sentagoes, desde casos com depressao leve ate aqueles em 
que o esterno localiza-se proximo aos corpos vertebrais (Figu- 
ra 1A). As consequencias da depressao do esterno na fungao 
cardiopulmonar ainda sao discutiveis, embora alguns pacien- 


tes refiram melhora da tolerancia ao exercicio apos a corregao 
cirurgica. 

Na avaliagao inicial, todos os pacientes realizam anamnese 
e exame fisico completos, de preferencia com documentagao 
fotografica. Aqueles com defeitos leves ou moderados sao tra- 
tados com exercicios e atividades posturais. Aqueles com de¬ 
feitos severos sao submetidos a alguns exames (fungao pul- 
monar, tomografia computadorizada [TC] ou ressonancia 
magnetica [RM] de torax, avaliagao cardiaca por eletrocardio- 
grama [ECG] e ecocardiografia) para avaliar a necessidade de 
cirurgia. A TC e extremamente util, pois ela demonstra o grau 
de compressao e deslocamento cardiaco, a extensao da com- 
pressao pulmonar e a presenga de atelectasia, assimetria do 
torax, torgao do esterno e ossificagao das cartilagens em pa¬ 
cientes com reparo cirurgico previo. Ela tambem e util para de- 
terminar o indice de gravidade do defeito, que e a medida obti- 
da dividindo-se o diametro transverso pelo diametro 
anteroposterior do torax (Figura 2). 

A maioria dos pacientes nao necessita de corregao cirurgica. 
A cirurgia e indicada nas criangas que apresentem manifesta- 
goes clinicas decorrentes do defeito esternal, quando a com¬ 
pressao estiver ocasionando doenga obstrutiva ou restritiva 



Figura 1 (A) Crianga com pectus excavatum simetrico. (B) Resultado precoce apos corregao do pectus excavatum 
por tecnica cirurgica aberta (Ravitch). (C) Resultado tardio apos corregao do pectus excavatum por tecnica cirurgica 
minimamente invasiva (Nuss). 
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das vias aereas, ou alteragoes cardiacas (sopros, prolapso mi¬ 
tral ou anormalidades de condugao ou de ritmo cardiaco), 
quando o defeito estiver ocasionando problemas psicologicos, 
ou naquelas que apresentem indice de gravidade do defeito 
maior que 3,2. Embora a cirurgia possa ser realizada com bons 
resultados em criangas muito jovens, o momento ideal para 
realizar a corregao cirurgica e de 11 a 14 anos. Nessa idade, o 
paciente apresenta cavidade toracica amolecida e maleavel, 
possibilitando excelentes resultados cirurgicos, com rapido 
retorno as atividades habituais. A corregao cirurgica pode ser 
realizada por cirurgia aberta ou convencional (cirurgia de Ra- 
vitch), com ressecgao de cartilagens costais deformadas (Figu- 
ra IB) ou por reparo minimamente invasivo (Figura 1C), por 
meio da colocagao de barras metalicas retroesternais (cirurgia 
de Nuss). Procura-se evitar a realizagao da tecnica aberta ou 
convencional em criangas menores, pois a perda de cresci- 
mento das costelas apos a remogao das cartilagens costais 
pode resultar em restrigao da cavidade toracica e do desenvol- 
vimento pulmonar (distrofia toracica asfixiante adquirida ou 
smdrome de Jeune adquirida). 



Figura 2 Indice, na tomografia coimputadorizada, 
calculado pela divisao do diametro transverso pelo 
diametro anteroposterior do torax. 


Pectus carinatum 

Menos comum que a deformidade anterior, o pectus carinatum , 
ou protrusao toracica, e responsavel por somente 5% das de- 
formidades toracicas congenitas. Afeta mais meninos do que 
meninas (4:1) e, em quase metade dos pacientes, a deformida¬ 
de nao e notada ao nascimento, mas, sim, somente apos o ini- 
cio da puberdade. 

A apresentagao mais frequente e a protrusao simetrica ou 
assimetrica da porgao inferior do esterno, bem como das carti¬ 
lagens costais. Quando a deformidade ocorre no manubrio e 
na porgao superior do esterno, ela e denominada condroma- 
nubrial (deformidade de Currarino-Silverman); quando ocorre 
na porgao inferior ou no denominado corpo do esterno, ela e 
chamada de condrogladiolar (Figura 3A). Podem ocorrer disp- 
neia ou taquipneia durante exercicio. Sao relatadas como 
doengas associadas: alteragoes da valvula mitral, smdrome de 
Marfan e escoliose. Pela apresentagao clinica mais tardia, a 
maioria dos pacientes procura atendimento ja na adolescencia. 

A avaliagao inicial desses pacientes e semelhante aqueles 
com pectus excauatum , realizando-se anamnese e exame fisi- 
co completos, associados a documentagao fotografica. A 
maioria dos pacientes nao requer cirurgia. Entretanto, aquelas 
criangas que apresentam defeitos severos, algum sintoma re- 
lacionado ou com problemas psicologicos decorrentes da alte- 
ragao toracica tern indicagao de corregao cirurgica. Tentativa 
de tratamento de pectus carinatum com colete ortopedico tern 
sido relatada com sucesso no tratamento de criangas de pe- 
quena idade. Nas criangas maiores, o sucesso nao e o mesmo 
em razao da dificuldade e do desconforto no uso desses equi- 
pamentos. 

A corregao do pectus carinatum pode ser realizada pela tec¬ 
nica aberta/convencional (Figura 3B) ou por cirurgia minima¬ 
mente invasiva. A tecnica aberta preconiza a remogao das car¬ 
tilagens mal posicionadas de ambos os lados, fratura do 
esterno, que e deslocado inferiormente, e manutengao do pe- 
ricondrio para orientagao do crescimento das novas cartila¬ 
gens. Importante enfatizar que a ressecgao das cartilagens 
deve ser sempre bilateral, mesmo nas criangas com defeito 
unilateral (Figura 3). Recentemente, tern sido descrita a corre¬ 
gao desse defeito pela colocagao de uma barra metalica ante- 



Figura 3 (A) Pectus carinatum condrogladiolar. (B) Pos-operatorio de pectus carinatum condrogladiolar. 
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rior ao esterno, que e passada abaixo da musculatura e do sub- 
cutaneo da parede toracica. A barra e fixada nas costelas apos 
compressao e depressao do esterno. Embora essa tecnica ain- 
da esteja sob avaliagao, ela parece ser promissora na corregao 
do pectus carinatum. 

Smdrome de Poland 

E uma smdrome de ocorrencia esporadica, estimada em 1 a 
cada 30.000 nascidos vivos. Varias causas tem sido sugeridas, 
incluindo migragao anormal de tecidos embrionarios envolvi- 
dos na formagao da musculatura peitoral, hipoplasia da arte- 
ria subclavia ou trauma intrautero, mas nenhuma dessas teo- 
rias tem sido uniformemente aceita. A smdrome de Poland 
nao parece ser genetica, embora possa ocorrer dentro de de- 
terminadas familias. 

A smdrome tem apresentagao clinica muito variavel, com 
urn ou mais dos seguintes achados: ausencia dos musculos 
peitoral maior ou menor, serratil anterior, reto abdominal e 
grande dorsal; atelia ou amastia ou deformidades do mamilo; 
deformidades de membros (sindactilia ou braquidactilia); au¬ 
sencia de pelos e tecido subcutaneo anormal na axila (Figu- 
ra 4). E mais comum em meninos (70% das vezes), sendo que 
o lado direito do torax e mais comumente envolvido. 

0 tratamento cirurgico e raramente necessario, estando in- 
dicado naqueles pacientes que apresentam ausencia de algu- 


ma costela ou que apresentem severa depressao do torax afe- 
tado. Na reconstrugao da parede toracica, podem ser usados 
enxertos de cartilagens autologas ou alguma variedade de pro- 
tese biologica, com ou sem rotagao do musculo grande dorsal. 
Nas meninas com hipoplasia da mama ou amastia, a recons¬ 
trugao da parede toracica deve ser realizada antes da recons¬ 
trugao mamaria. 

Defeitos esternais 

Os defeitos esternais sao bastante raros quando comparados 
aos defeitos anteriores. Sao defeitos na linha media, podendo 
variar desde pequenos defeitos do esterno ate sua ausencia, 
com ou sem exposigao da area cardiaca. 

A fenda ou fissura esternal e rara (cerca de 0,15% de todas 
as malformagoes em alguma series), e decorre da fusao incom- 
pleta do esterno durante a formagao embriologica. Esses de¬ 
feitos sao classificados como completo ou incompleto, bem 
como superior ou inferior. Os defeitos superiores sao em for¬ 
ma de “U” ou “V”, e sao frequentemente malformagoes isola- 
das (Figura 5). 0 coragao esta em posigao normal e raramente 
ha alguma malformagao intracardiaca. A maioria das criangas 
com esterno bifido incompleto e assintomatica, e a corregao 
cirurgica deve ser realizada para permitir protegao ao coragao 
e grandes vasos. A cirurgia e eletiva, e deve ser realizada de 
preferencia no periodo neonatal, ja que as porgoes do esterno 



Figura 4 Crianga de 4 anos com sindrome de Polland apresentando (A) ausencia de musculo peitoral maior e 
(B) ausencia e diminuigao do tamanho (braquidactilia) dos dedos das maos. 



Figura 5 (A) Recem-nascido com fissura esternal parcial superior. (B) Na cirurgia, defeito em forma de “V”, que e 
aproximado primariamente. (C) Resultado final da corregao cirurgica. 
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podem ser aproximadas com mais facilidade, dada a flexibili- 
dade e a minima compressao das estruturas mediastinais (Fi- 
gura 5). 0 reparo cirurgico e mais dificil apos 1 ano de idade, 
podendo haver necessidade do uso de enxerto autologo ou 
uso de material sintetico. 

As malformagoes do esterno com ectopia cardiaca sao le- 
soes em que nao ha estrutura somatica cobrindo o coragao. 
Elas sao malformagoes muito raras e, em geral, ocorrem asso- 
ciadas a algumas formas de defeito da parede abdominal. Alte- 
ragoes intracardiacas sao comuns, especialmente tetralogia de 
Fallot, estenose da arteria pulmonar, transposigao de grandes 
vasos e defeitos do septo ventricular. A cirurgia esta indicada 
com o objetivo principal de cobrir o coragao, preservar o debito 
cardiaco prevenindo torgoes dos grandes vasos no momento 
da redugao do coragao para dentro do torax, reparo concomi- 
tante de defeitos da parede abdominal e estabilizagao da pare¬ 
de toracica a fim de possibilitar respiragao espontanea. Infeliz- 
mente, a sobrevida cirurgica e rara, especialmente porque o 
retorno do coragao para a cavidade toracica e mal tolerada. 

As malformagoes do esterno com ectopia cardiaca tora- 
coabdominal (pentalogia de Cantrell) envolvem lesoes na qual 
o coragao e coberto por uma membrana semelhante aquela da 
onfalocele. As malformagoes intracardiacas sao comuns, es¬ 
pecialmente a tetralogia de Fallot e os defeitos septais ventri- 
culares. A pentalogia de Cantrell consiste na ocorrencia de 
fenda ou ausencia do tergo inferior do esterno, ectopia do co¬ 
ragao, defeitos de linha media da parede abdominal ou onfalo¬ 
cele, defeitos pericardicos e malformagao cardiaca. Reparo ci¬ 
rurgico nesses pacientes e muito mais factivel do que na 
ectopia cardiaca e envolve a cobertura do defeito de linha me¬ 
dia, separagao do compartimento pericardico do abdome e re¬ 
paro do defeito diafragmatico. 0 defeito cardiaco intrinseco e 
reparado mais tarde. 

Smdromes de insuficiencia toracica 
associadas a disturbios esqueleticos difusos 

A sindrome de insuficiencia toracica pode ser definida como 
qualquer disturbio que impega o torax de suportar respiragao 
espontanea e crescimento pulmonar. Ela envolve urn grande 
espectro de doengas que incluem distrofia toracica asfixiante 
(sindrome de Jeune), distrofia toracica asfixiante adquirida 
(apos corregao de pectus excavatum pela tecnica aberta), dis- 
plasia espondilotoracica (sindrome de Jarcho-Levin), escolio- 
se congenita com multiplas anormalidades vertebrais, com 
ausencia ou fusao de costelas, e cifoescolioses severas. Esses 
disturbios tern sido avaliados como entidades separadas, mas 
devem ser tratados preferencialmente por urn grupo de espe- 
cialistas pediatricos, com participagao de cirurgiao pediatrico, 
ortopedista e pneumologista. 


A cirurgia para corrigir essas alteragoes toracicas tern usado 
varias tecnicas cirurgicas com o objetivo de aumentar o volume 
da caixa toracica. Isso pode ser feito por esternotomia longitu¬ 
dinal e afastamento do esterno, que e posteriormente fixado 
com metilmetacrilato, enxertos osseos ou de cartilagem ou uti- 
lizagao de barras de metal. Essas tecnicas tern resultados mui¬ 
to pobres e acabam resultando em hospitalizagao prolongada e 
falencia respiratoria. Uma tecnica promissora e com bons re¬ 
sultados iniciais tern sido o uso de protese de titanio expansi- 
vel colocada verticalmente nas costelas, que permite a expan- 
sao progressiva da cavidade toracica e da coluna vertebral. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer as cinco categorias de malformagoes 
toracicas observadas na crianga. 

• Ratificar que o pectus excavatum e a malformagao 
mais frequente na idade pediatrica, comumente 
observada ao nascimento, com defeito apresentando 
amplo espectro de gravidade e com necessidade de 
cirurgia na minoria dos pacientes que apresentam 
manifestagoes clfnicas decorrentes de compressao de 
orgaos intratoracicos, defeito severo ou por razoes 
psicologicas. 

• Embora bem menos frequente, e observado 
especialmente na puberdade, o pectus carinatum pode 
necessitar de corregao se for sintomatico, defeito 
severo ou por razoes psicologicas. 

• Diagnosticar e orientar criangas portadoras de 
sindrome de Poland, defeitos esternais congenitos e 
com dificuldade respiratoria decorrente de sindromes 
com disturbios esqueleticos difusos. 
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CAPITULO 12 


HERNIA INGUINAL, 
HIDROCELE E CISTO DE 
CORDAO ESPERMATICO 

Paulo Juvencio Gomes Tubino 
Elaine Maria de Oliveira Alves 


Hernia inguinal 

Definigao 

Entrada de alguma parte do conteudo abdominal em um pro- 
cesso vaginal persistente. 

Incidencia 

Cerca de 1 a 3% das criangas tern hernia inguinal. Em prema- 
turos, a incidencia varia de 3 a 5%. Ate 80% dos casos ocorrem 
em criangas com menos de 6 meses de idade. 

Sexo 

A relagao sexo masculino:sexo feminino e de cerca de 9:1. 
Lateralidade 

Em 60% dos casos, ocorre a direita; em 25%, a esquerda; e em 
15%, bilateralmente. 

Diagnostico 

Abaulamento intermitente na regiao inguinal, no escroto ou 
nos grandes labios, notado nas ocasioes de aumento da pres- 
sao intra-abdominal. A palpagao do cordao espermatico con¬ 
tra o pubis mostra seu espessamento em virtude do processo 
vaginal persistente. Na menina, principalmente na lactente, 
pode haver hernia por deslizamento, contendo a trompa e, 
principalmente, o ovario. 

Em geral, nao e redutivel, mas raramente ha comprome- 
timento vascular nesses casos. 

Diagnostico diferencial 

• Hidrocele: transiluminagao e irredutibilidade; 

• hidrocele comunicante: conteudo transiluminavel e variagoes 
lentas de volume; 

• orquite: sinais e sintomas de infecgao; 

• testiculo retratil: bolsa testicular vazia intermitentemente; 

• anomalias de posigao do testiculo (criptorquia, ectopia): au- 
sencia permanente do testiculo no escroto; 


• hernia inguinal estrangulada: conteudo irredutivel, sem tran¬ 
siluminagao, acompanhada de dor, vomitos e parada do tran- 
sito intestinal. 

Tratamento 

• Indicagao operatoria: logo apos o diagnostico; 

• pre-operatorio: rotina pre-operatoria minima (ausculta car- 
diopulmonar, exame da pele, hemograma e coagulograma 
completos); 

• operagao: herniorrafia inguinal (ligadura alta do processo va- 
ginal); 

• pos-operatorio: alta hospitalar e realimentagao quando a 
crianga estiver bem acordada; nao ha retirada de pontos cirur- 
gicos, visto que a sutura e intradermica, com ho absorvivel. 0 
curativo e feito com colodio elastico nao sendo necessario tro- 
ca-lo. 

Diversos trabalhos mostraram que, nas hernias inguinais uni¬ 
lateral, algum tempo apos a operagao, houve o aparecimento 
de hernia contralateral, gerando a duvida se seria melhor ex- 
plorar o outro lado no primeiro ato cirurgico, a hm de evitar 
nova anestesia. 1 Nesses casos, a conduta recomendada 
atualmente e: com a crianga anestesiada, examina-se deti- 
damente (sempre dois cirurgioes) o lado oposto ao da her¬ 
nia a ser operada; se houver qualquer suspeita de persisten¬ 
ce do processo vaginal contralateral, e indicada a 
exploragao cirurgica do outro lado apos o termino da her- 
niorraha unilateral proposta inicialmente. 2 ’ 3 Com essa con¬ 
duta cuidadosa, que e informada aos pais da crianga e auto- 
rizada por eles previamente, sao obtidos excelentes 
resultados. Essa conduta e ditada pela historia natural da 
evolugao do processo vaginal: a persistence do processo 
vaginal diminui com a idade. Em criangas operadas com 2 
meses ou menos de idade, a taxa de permeabilidade foi de 
63% em alguns trabalhos e, aos 2 anos, caiu para 41%. Em 
estudos anatomicos e de necropsias em adultos que falece- 
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ram sem nunca ter tido hernia clinica, a taxa e de aproxi- 
madamentel5%. 4 

Hernia inguinal encarcerada 
e/ou estrangulada 

Definigao 

Em geral, a hernia inguinal tende a se reduzir espontaneamen- 
te, embora possa permanecer exteriorizada durante minutos 
ou horas. Quando a redugao espontanea nao ocorre, trata-se 
de hernia encarcerada. 

Mais da metade dos casos ocorre no primeiro ano de 
vida, sobretudo nos primeiros 6 meses. Se o encarceramen- 
to estiver presente por varias horas, pode haver vomitos, 
dor em colica, distensao abdominal e parada na eliminagao 
de fezes e gases. Se a hernia nao for reduzida, ha compro- 
metimento da vascularizagao, caracterizando hernia es¬ 
trangulada, que e rara, embora o encarceramento seja ra- 
zoavelmente frequente em lactentes. 

Diagnostico diferencial 

Hidrocele, torgao do testiculo, orquite e tumor do testiculo 
(principalmente pela historia clinica). 

Tratamento 

1. Indicagao operatoria: verificar o tempo de encarceramento e, 
em ate 12 horas, tentar a redugao manual. A redugao deve ser 
tentada com sedagao, posigao de Trendelemburg, bolsa de 
gelo sobre a hernia e manobras delicadas apos cerca de 30 mi¬ 
nutos de espera. Se a hernia for reduzida, a operagao deve ser 
feita apos 24 horas. Se essa tentativa nao for bem-sucedida, a 
exploragao cirurgica imediata esta indicada. 

2. Pos-operatorio: 

• com ressecgao intestinal: dieta oral zero, sondagem gastrica, 
hidratagao venosa e realimentagao quando houver peristal- 
tismo franco (ruidos peristalticos audiveis e eliminagao de 
gases); 

• sem ressecgao intestinal: alimentagao oral quando houver 
peristaltismo franco; alta hospitalar apos definigao do qua- 
dro clinico. 

Como a sutura e intradermica com fio absorvivel e o curativo e 
feito com colodio elastico, nao ha necessidade de retirar pon- 
tos ou trocar curativos. 

Hidrocele 

Definigao 

• Hidrocele vaginal: colegao de liquido circunscrita a tunica va¬ 
ginal propria do testiculo, com obliteragao da porgao proximal 
do processo vaginal; e a mais comum; 

• hidrocele do cordao: colegao de liquido no processo vaginal 
com obliteragao nas porgoes proximal e distal; e rara; 

• hidrocele comunicante: obliteragao parcial do processo vagi¬ 
nal, permitindo a passagem lenta de liquido da cavidade peri¬ 
toneal. 


Incidencia 

Hidroceles sao comuns em meninos pequenos. Como as her¬ 
nias, sao mais frequentes a direita que a esquerda, mas podem 

serbilaterais. 

Diagnostico 

Transiluminagao positiva, consistency cistica e variagoes de 

volume na hidrocele comunicante. 

Diagnostico diferencial 

• Hernia inguinal: conteudo nao transiluminavel; 

• hernia inguinal estrangulada: dor, vomitos, parada do transi- 
to intestinal; 

• tumor do testiculo: testiculo de consistency firme, nao tran¬ 
siluminavel, com volume aumentado; em 40% dos casos de 
tumores testiculares ha hidrocele associada. 

Tratamento 

1. Indicagao operatoria: nas hidroceles da vagina e do cordao, 
apos os 6 meses de idade, se nao houver regressao esponta¬ 
nea, e nas hidroceles comunicantes, apos o diagnostico (nao 
ha risco de encarceramento, mas nao ha cura espontanea). 

2. Pre-operatorio: rotina pre-operatoria minima (ausculta car- 
diopulmonar, exame da pele, hemograma e coagulograma 
completos). 

3. Operagao: ressecgao parcial da tunica vaginal em todos os ca¬ 
sos e ligadura alta do processo vaginal nas hidroceles comuni¬ 
cantes. 

4. Pos-operatorio: alta hospitalar e realimentagao quando a 
crianga estiver bem acordada. Nao ha retirada de pontos ci- 
rurgicos, visto que a sutura e intradermica, com fio absorvivel. 
0 curativo e feito com colodio elastico, nao sendo necessario 
troca-lo. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Indicar a operagao, o mais precocemente possivel apos 
o diagnostico, das hernias inguinais, principalmente ate 
os 6 meses de idade em vista da probabilidade maior 
de encarceramentos nesta faixa etaria. Muitas vezes, a 
familia quer adiar por algum motivo (festas, 
aniversarios, viagens) e o pediatra nao deve concordar. 

• Orientar que as hidroceles, bastante comuns em recem- 
-nascidos e lactentes, nao oferecem risco algum e que a 
conduta e observar sua involugao espontanea, o que 
acontece quase sempre, sem necessidade de indicagao 
cirurgica. 

• Fazer o diagnostico diferencial das hidroceles por meio 
da transiluminagao com uma pequena lanterna comum. 

• Orientar que nas operagoes para corregao de hernias e 
hidroceles nao ha necessidade de antibioticoterapia 
preventiva ou profilatica. Sao operagoes, se feitas por 
cirurgioes pediatras, que nao entram na cavidade 
peritoneal, sao rapidas, atraumaticas e com isso a 
contaminagao praticamente nao existe. 
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CAPITULO 13 


LESOES DAS VIAS Bl LI ARES 
INTRA E EXTRA-HEPATICAS 

Paulo Carvalho Vilela 


Litiase biliar na infancia 

Caracteristicas do grupo pediatrico 
A formagao de calculos na via biliar e uma ocorrencia frequen- 
te em adultos, respondendo pela maior parte das cirurgias ab- 
dominais realizadas. No grupo pediatrico, englobando crian- 
gas e adolescentes, a doenga litiasica tem caracteristicas 
peculiares de apresentagao, esta associada a outras patologias 
e tem implicagoes terapeuticas diferentes da colelitiase do 
adulto. 

A principal caracteristica da colelitiase pediatrica e sua 
associagao com as anemias hemoliticas (esferocitose, 
doenga falciforme e talassemias), em cerca de 20% dos ca¬ 
sos, 1 estando a prevalencia dessa complicagao relacionada 
ao nivel de hemolise induzida pela doenga. A saturagao da 
bile pela bilirrubina decorrente dessa destruigao acelerada 
das hemacias favorece a formagao de calculos de pigmento. 

Outro aspecto peculiar da colelitiase infantil e a resolu¬ 
gao espontanea dos calculos presentes em neonatos e 
criangas com menos de 2 anos de idade. 2 0 diagnostico des¬ 
sa condigao tem se tornado cada vez mais frequente, em 
virtude do aumento da utilizagao da ultrassonografia em 
recem-nascidos. Pode-se esperar resolugao espontanea da 
colelitiase em todos os neonatos que nao apresentam con- 
digoes clinicas que favoregam a formagao de calculos. A ul¬ 
trassonografia e um metodo seguro e eficaz de acompanha- 
mento desses pacientes. 

Os avangos da terapia intensiva neonatal tambem con- 
tribuiram para um aumento dos casos de litiase biliar. Dro- 
gas como a furosemida e a ceftriaxona sao litogenicas e de 
uso corrente na terapia intensiva neonatal. A utilizagao de 
nutrigao parenteral prolongada tambem esta associada ao 
desenvolvimento de calculos biliares. 

0 aumento da obesidade no grupo etario pediatrico tam¬ 
bem contribui para o aumento dos casos de colelitiase em 
criangas. Algumas series relatam percentuais de ate 40% 
de pacientes obesos com litiase biliar. E infrequente, po- 
rem, a ocorrencia das complicagoes da colelitiase em pa¬ 


cientes pediatricos. Colecistite e pancreatite biliar sao ocor- 
rencias raras, mesmo em adolescentes. 

0 emprego de tecnicas minimamente invasivas, como a 
videolaparoscopia, tem sido utilizado com frequencia na 
faixa etaria pediatrica, tornando a resolugao dos casos de 
colelitiase menos traumatica tambem nas criangas. Pode- 
-se dizer que a colecistectomia videolaparoscopica ja e con- 
siderada padrao de referencia no tratamento da colelitiase 
para os pacientes pediatricos. 

Fisiopatologia 

A bile tem tres elementos principal: colesterol, pigmentos bi¬ 
liares e sais biliares. E produzida de forma constante pelo figa- 
do e armazenada na vesicula biliar, na qual ocorre absorgao de 
agua pela mucosa, aumentando sua concentragao. A colecis- 
tocinina produzida no duodeno em resposta a ingestao de gor- 
dura produz um movimento coordenado entre a contragao da 
vesicula e o relaxamento do esfincter de Oddi, esvaziando seu 
conteudo no duodeno. 

A estase da bile na vesicula e o aumento da concentra¬ 
gao de pigmentos biliares ou colesterol sao os fatores que 
predispoem a formagao de calculos biliares. Essa estase 
tambem pode ser provocada por malformagoes congenitas 
que interferem no fluxo biliar. A presenga de calculos no in¬ 
terior da vesicula biliar pode obstruir o canal cistico, produ- 
zindo dificuldade no esvaziamento e ocasionando sensa- 
gao de dor conhecida como colica biliar. Essa obstrugao 
pode evoluir para inflamagao e infecgao da vesicula biliar, 
dando origem a colecistite aguda. 

Quadro clinico 

0 sintoma mais comum da litiase biliar e a dor no epigastrio e 
no quadrante superior direito, irradiando para as costas. Essa 
dor pode ter ou nao relagao com a ingestao de alimentos gor- 
durosos, e frequentemente desaparece com o uso de anties- 
pasmodicos ou analgesicos. Vomitos alimentares tambem po- 
dem fazer parte do quadro. A migragao dos calculos para a via 
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biliar principal pode produzir ictericia a custa de elevagao da 
bilirrubina direta, com dilatagao do coledoco e da arvore biliar 
intra-hepatica. A associagao de dor persistente no quadrante 
superior direito com a elevagao da temperatura e palpagao de 
massa no local sugere a evolugao para colecistite aguda. 

Diagnostico 

A litiase biliar deve ser suspeitada em pacientes com queixa de 
dor abdominal recorrente, especialmente se apresentarem 
condigoes predisponentes, como doenga hemolftica ou obesi- 
dade. Tambem deve ser suspeitada em pacientes que se sub- 
meteram a cirurgias com ressecgao do fleo terminal, tratamen- 
to prolongado com furosemida ou ceftriaxone ou que fizeram 
uso prolongado de nutrigao parenteral total. 

Geralmente, a ultrassonografia e suhciente, mostrando 
a presenga de calculos no interior da vesicula ou na via bi¬ 
liar principal. Esses calculos aparecem como pontos hipe- 
recogenicos, produzindo sombra acustica posterior (Figu- 
ra 1). Podem, tambem, evidenciar sinais sugestivos de 
inflamagao, como edema da parede ou liquido perivesicu- 
lar. Alguns pacientes podem ser portadores de discinesia 
biliar, condigao na qual ocorre uma disfungao da vesicula 
sem a formagao de calculos biliares. Essa condigao pode ser 
demonstrada por meio da cintilografia de excregao biliar 
com acido di-isopropil iminodiacetico marcado com 
99Tcm (DISIDA) em resposta a injegao de colecistoquinina. 
As fragoes de ejegao biliar na discinesia beam abaixo de 
35%. 3 

Tratamento 

Em criangas com menos de 3 anos de idade, a litiase biliar 
pode desaparecer espontaneamente, o que se observa por 
meio de acompanhamento ultrassonografico. 2 A deteegao de 
calculos em pacientes assintomaticos pode ser acompanhada 
sem qualquer intervengao especifica ou prejufzo para o pa- 
ciente. 4 Nos casos sintomaticos, a colecistectomia videolapa- 
roscopica e a opgao terapeutica mais indicada. A terapeutica 


% 


Figura 1 Ecografia mostrando calculos no interior da 
vesicula biliar produzindo sombra acustica posterior. 


com acido ursodesoxicolico nao tern se mostrado eficaz na re- 
solugao em longo prazo da litiase. 5 

Atresia das vias biliares 

E a causa mais frequente de insuficiencia hepatica, levando a 
necessidade de transplante na infancia. E, tambem, a causa ci- 
rurgica de ictericia mais frequente no primeiro ano de vida, 
com possibilidade de cura em mais de 40% dos casos, quando 
diagnosticada e tratada antes da oitava semana de vida. A dih- 
culdade de reconhecimento da doenga e a dificuldade de aces- 
so a servigos terciarios dificultam o diagnostico em tempo habil. 

Etiologia 

A etiologia da atresia de vias biliares nao esta completamente 
esclarecida. Teorias de que seja decorrente de alteragoes con- 
genitas na formagao da arvore biliar 6 sao divididas com hipote- 
ses de etiologia perinatal infecciosa ou inflamatoria. 7 Alguns 
autores sugerem que existiriam duas formas de produzir a le- 
sao da arvore biliar. A forma perinatal e a responsavel pelo 
maior numero de casos e esta associada a fenomenos inflama- 
torios dos ductos biliares intra e extra-hepaticos. Esses sao as- 
sociados a uma infeegao, principalmente pelo reovirus III, que 
tern inicio no periodo perinatal. A atresia de vias biliares con- 
sequente a alteragoes congenitas ocorre com menor frequen- 
cia, tern pior prognostico e associa-se a cardiopatias, situs in¬ 
versus e malformagoes do sistema porta, como veia porta 
pre-duodenal e poliesplenia. 

Fisiopatologia 

A lesao anatomica consiste em uma obliteragao progressiva 
das vias biliares intra e extra-hepaticas, provocando colestase 
intra-hepatica. Essa estase, por sua vez, produz trombos bilia¬ 
res nos colangiolos, iniciando urn processo inflamatorio com 
proliferagao ductal. 0 inhltrado inflamatorio pericolangiolar, 
posteriormente, produz fibrose periportal. As alteragoes pro- 
movidas pelo tecido hbroso prejudicam o fluxo sangufneo in- 
tra-hepatico, causando obstrugao do huxo portal e conse- 
quente hipertensao portal, alem de necrose dos hepatocitos, 
cuja regeneragao da inicio ao processo de cirrose biliar. 

E importante frisar que, quando o huxo de bile para o in- 
testino e restabelecido por meio da cirurgia, as lesoes do 
parenquima hepatico tendem a se estabilizar. Existem rela- 
tos, entretanto, de que a progressao para a cirrose e mais 
lenta. 

Quadro clinico 

A ictericia e o principal sinal da atresia de vias biliares, sendo 
frequentemente confundida com ictericia hsiologica, porque o 
paciente parece bem, sem qualquer outro sinal ou sintoma. E 
importante notar que essa ictericia persiste alem do 15°dia de 
vida, prazo em que a ictericia hsiologica desaparece. A urina e 
escurecida pela coluria, e as fezes, que eram normais ao nasci- 
mento, tornam-se mais claras, chegando a hear completamen¬ 
te acolicas. 0 rigado aumenta lentamente de tamanho, sendo 
palpavel ao hnal do primeiro mes de vida, com a borda romba 
caracterfstica e a consistency endurecida. 
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A esplenomegalia comega logo apos a hepatomegalia. Os 
pacientes mantem, apesar dessas alteragoes, o crescimento 
e o desenvolvimento por alguns meses, quando, entao, co- 
megam a apresentar anemia, desnutrigao e ascite, com apa- 
recimento de hernias umbilicais e inguinais. Se nao tratada, 
a cirrose decorrente produz insuficiencia hepatica, sangra- 
mento por varizes de esofago e/ou infecgao. A media de so- 
brevivencia dos pacientes sem tratamento e de 19 meses. 8 

Diagnostico 

Quando urn recem-nascido apresenta ictericia persistindo 
alem do 15°dia de vida, associada a acolia fecal, coluria e au- 
mento do figado, o principal diagnostico e atresia de vias bi- 
liares. Trata-se do momento ideal para realizar a suspeita 
diagnostica e o inicio do protocolo de investigagao (Figu- 
ra 2). 0 diagnostico fica mais consistente se o recem-nasci¬ 
do nao apresentar outro sinal e estiver se desenvolvendo 
normalmente. Deve-se suspeitar, tambem, em pacientes 
ictericos com situs inversus. 

A ictericia e do tipo colestatica, com predominio da fra- 
gao direta da bilirrubina. Em casos avangados, ocorre au- 
mento das transaminases. Os testes de fungao hepatica 
tern valor limitado na diferenciagao da atresia de vias bilia- 
res da hepatite neonatal ou de outras afecgoes geneticas, 
como a deficiencia de alfa-1 antitripsina. A confirmagao do 
diagnostico consiste em determinar a impossibilidade de a 
bile chegar ao duodeno. A cintilografia hepatobiliar de ex- 
cregao com acido di-isopropil iminodiacetico marcado com 
99Tcm (DISIDA) e largamente utilizada e, quando se de- 
monstra a presenga do marcador no intestino, afasta-se o 
diagnostico de atresia das vias biliares. 9 Infelizmente, isso 
pode nao ser feito em pacientes com niveis elevados de co- 
lestase sem a obstrugao mecanica das vias biliares, o que 
prejudica a sensibilidade do metodo. 

A ecografia abdominal e o exame mais usado como pri- 
meiro metodo de investigagao. Pode fornecer um dado po- 
sitivo com a demonstragao da corda triangular, com cerca 


de 95% de valor preditivo positivo. 10 No Brasil, apresentou 
acuracia de 90,3%, sendo considerada uma indicagao para 
laparotomia exploradora. 11 A nao visualizagao da vesicula 
biliar ja foi considerada por muitos autores um achado su- 
gestivo de atresia de vias biliares. Contudo, em razao dos 
achados intraoperatorios de vesiculas biliares preenchidas 
com liquido branco e atresia do restante da arvore biliar ex- 
tra-hepatica, essa hipotese foi afastada. 

A histopatologia do figado, obtida por meio de pungao 
percutanea, tern sido utilizada para diferenciar a atresia de 
vias biliares da hepatite neonatal, sendo a proliferagao de 
ductos e a fibrose portal os achados patognomonicos da 
atresia de vias biliares. 0 unico exame que demonstra a pa- 
tencia da arvore biliar e colangiografia, realizada por meio 
de pungao e injegao de contraste na vesicula biliar por lapa¬ 
rotomia ou laparoscopia. 

Tratamento 

0 tratamento da atresia de vias biliares consiste na tentativa 
de desobstruir a via biliar por meio de uma anastomose do in¬ 
testino delgado com a porta hepatis. Essa tecnica foi criada 
por Kasai, na decada de 1950, e continua sendo a melhor op- 
gao para restabelecer o fluxo de bile para o tubo digestivo. 12 
Essa operagao e tanto melhor sucedida quanto mais precoce- 
mente realizada, devendo ser realizada idealmente antes dos 
60 dias de vida do paciente. Apos esse periodo, as taxas de su- 
cesso em promover uma drenagem biliar satisfatoria com de- 
saparecimento da ictericia sao menores. Pacientes com diag¬ 
nostico tardio, alem dos 6 meses de idade, ou que nao 
obtiveram desaparecimento da ictericia com a portoenteros- 
tomia (cirurgia de Kasai) devem ser encaminhados a um pro- 
grama de transplante de figado. 

Prognostico pos-operatorio 
0 resultado do tratamento cirurgico da atresia de vias biliares 
esta relacionado a tres fatores que interagem na produgao e na 
excregao de bile pelo figado. Sao eles: 


Recem-nascido icterico + 15 dias 
de vida 

Bilirrubina direta > 2 mg 
Acolia fecal 


\|/ 

Normal ^- Ecografia abdominal -^ Cisto de coledoco 


\P 

Investigagao de: hepatite neonatal 
TORCH 

Deficit de alfa-1 antitripsina 


N/ 

Sinai da corda triangular 


n/ 

Cirurgia 


Figura 2 Fluxograma do manejo do recem-nascido com ictericia colestatica. 
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• a idade no momento da cirurgia, que deve ser a mais precoce 
possivel, de preferencia antes dos 40 dias de vida, periodo em 
que a obstrugao persistente do fluxo biliar comega a produzir 
danos ao parenquima hepatico (infelizmente, no Brasil, o en- 
caminhamento para cirurgia permanece com uma media de 
80 dias); 13 

• o diametro dos canaliculos remanescentes na porta hepatis 
que, quando permitem drenagem satisfatoria da bile, ao pon- 
to de o paciente tornar-se anicterico, estabilizam a lesao he¬ 
patica, nao comprometendo a reserva funcional do figado; 

• a ocorrencia de colangites, fenomeno dependente da capaci- 
dade de drenagem de bile do figado, impedindo a ascensao de 
bacterias intestinais para os colangiolos apos a portoenteros- 
tomia (mais frequente no primeiro ano de pos-operatorio). 14 

Com base nesses parametros, os pacientes tratados com a por- 
toenterostomia sao divididos em 3 grupos: 

• grupo 1: pacientes nos quais se obtem drenagem biliar satisfa¬ 
toria. Normalizando-se os niveis de bilirrubina, estabiliza-se 
a lesao hepatica e os episodios de colangite sao esporadicos; 

• grupo 2: pacientes com drenagem biliar apos a cirurgia, mas 
sem normalizagao dos niveis sericos de bilirrubina. Esse gru¬ 
po frequentemente apresenta colangites, as quais estao rela- 
cionadas a uma drenagem insuficiente da bile. Os eventos in- 
flamatorios associados a colestase agravam a lesao hepatica, 
levando a urn quadro de insuficiencia do orgao e, consequen- 
temente, necessitando de transplante; 

• grupo 3: pacientes nos quais nao se obtem drenagem biliar. 
Para esse grupo, o transplante hepatico e a unica alternativa 
terapeutica. 

Os grupos 2 e 3 devem ser encaminhados para programas de 
transplante hepatico para a continuagao do tratamento. Os 
pacientes do grupo 1 devem ser acompanhados, especialmen- 
te durante os primeiros 2 anos de vida, para diagnostic e tra¬ 
tamento precoce dos surtos de colangite. 0 quadro clinico e de 
hipertermia, ictericia colestatica e fezes acolicas. 


0 tratamento consiste em antibioticoterapia venosa di- 
rigida para germes Gram-negativos por um periodo nao in¬ 
ferior a 12 dias. Frequentemente, esses pacientes desenvol- 
vem hipertensao portal com varizes esofagicas, que devem 
ser pesquisadas por endoscopia apos o primeiro ano de 
vida. 

Cisto de coledoco 

A dilatagao congenita da arvore biliar acomete, em 90% dos 
casos, o segmento extra-hepatico (ducto hepatico e coledoco), 
podendo comprometer de formas variadas o segmento intra- 
-hepatico (doenga de Caroli). Tern forte componente heredita- 
rio, atingindo preferencialmente populagoes na Asia, com pre- 
domrnio nos japoneses, e acometendo irmaos e gemeos. 

Inicialmente descrita por Douglas, em 1852, foi classifi- 
cada, por Alonso-Lej et al., 15 em 1959, de acordo com os 
achados anatomicos. Essa classificagao foi modificada por 
Todani et al., que a dividiram em cinco tipos (Figura 3). 

Etiologia 

Inumeras teorias procuram explicar o aparecimento dos cistos 
de coledoco. Spitz conseguiu produzir dilatagao da via biliar 
em fetos de carneiro por meio da ligadura distal do coledoco; 
Babbit propos a teoria da jungao biliopancreatica longa, pro- 
duzindo refluxo de secregoes pancreaticas para a arvore biliar, 
o que levaria ao seu enfraquecimento e a sua dilatagao 16 ; e 
Wong e Lister demonstraram que a jungao biliopancreatica en- 
contra-se fora da parede duodenal em fetos humanos antes da 
oitava semana de vida intrauterina e que a obstrugao seria 
provocada por um defeito nessa migragao para o interior da 
parede duodenal. 17 

Quadro clinico 

As manifestagoes clinicas do cisto de coledoco diferem de 
acordo com a faixa etaria do paciente no momento de sua ma- 
nifestagao. Em lactentes, costuma-se apresentar como icteri¬ 
cia obstrutiva entre 1 e 3 meses de idade, associada a coluria, 



Figura 3 Classificagao de Todani et al. IA, IB, 1C: dilatagao do coledoco sem dilatagao via biliar intra-hepatica; 

II: coledococele; III: dilatagao ampular; IVA, IVB: dilatagao do coledoco com dilatagao da via biliar intra-hepatica; 
V: doenga de Caroli, dilatagao da via biliar intra-hepatica. 
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acolia fecal e hepatomegalia, sendo clinicamente indistingm- 
vel da atresia de vias biliares. Ainda em lactentes, o cisto de 
coledoco pode se manifestar como uma massa no quadrante 
superior direito, sem ictericia. Alem disso, nos casos avanga- 
dos da doenga, encontram-se pacientes com quadro de cirrose 
biliar e hipertensao portal. 

Em pre-escolares e escolares, as manifestagoes costu- 
mam surgir apos os 2 anos de idade, caracterizadas pela 
triade dor abdominal, ictericia flutuante e massa palpavel 
no quadrante superior direito do abdome. A dor abdominal 
e incaracteristica e varia de dor do tipo desconforto a forte 
dor em barra, similar aos quadros de pancreatite. 

A massa abdominal geralmente ocupa o quadrante su¬ 
perior direito, e fixa, com dimensoes variaveis, podendo ou 
nao ser dolorosa a palpagao. A ictericia, geralmente flu¬ 
tuante, pode se manifestar desde o inicio de forma persis- 
tente, quando o quadro obstrutivo e mais grave. 



Figura 5 Tomografia computadorizada mostrando cisto de 
coledoco. 


Diagnostico 

0 diagnostico deve ser suspeitado em criangas com quadro de 
ictericia flutuante ou nao e elevagao da bilirrubina direta. Mui- 
tas criangas apresentam tratamentos de surtos de “hepatites” 
em sua historia clinica. 

A ecografia abdominal e um excelente metodo para vi- 
sualizar a dilatagao da arvore biliar (Figura 4), mas nao 
consegue estudar a parte retroduodenal do ducto biliar 
com a precisao necessaria. A tomografia computadorizada 
define com mais precisao a anatomia e as relagoes anato- 
micas do cisto (Figura 5). A colangiografia endoscopica re- 
trograda, por sua vez, permite a visualizagao precisa da jun- 
gao biliopancreatica, mas tern como desvantagem o fato de 
ser um metodo invasivo, requerendo anestesia geral em 
criangas. Mais recentemente, a colangiorressonancia (Fi¬ 
gura 6) amplificou as vantagens da ecografia e da colangio- 
pancreatografia endoscopica retrograda, permitindo a vi¬ 
sualizagao acurada da arvore biliar e pancreatica, alem de 
ser um metodo nao invasivo. Seu custo, no entanto, ainda e 
um fator limitante. 18 




Figura 4 Ecografia abdominal mostrando dilatagao da via 
biliar extra-hepatica. 


Resultados 

As complicagoes esperadas apos o tratamento do cisto de cole¬ 
doco relacionam-se diretamente a manutengao de uma drena- 
gem biliar satisfatoria e a eliminagao do tecido biliar displasico 
com potencial de malignizagao. A ressecgao do cisto com re- 
construgao em Y de Roux produz os melhores resultados em 
relagao ao aparecimento de estenose e colangite pos-operato- 
ria. Alguns pacientes podem desenvolver cirrose biliar, com 
hipertensao portal e sangramento gastrointestinal. 

Tratamento 

0 tratamento ideal para o cisto de coledoco e sua completa ex- 
cisao, com reconstrugao biliodigestiva (hepatojejunostomia 
em Y de Roux). 19 A drenagem interna do cisto sem a ressecgao 
apresenta morbidade excessiva, com desenvolvimento de es- 
tenoses e colangite. A permanencia da mucosa do cisto tern 
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alto potencial de malignizagao, com o aparecimento de carci¬ 
noma das vias biliares, motivo pelo qual nao e mais realizada. 
Em algumas situagoes, nas quais a ressecgao do segmento dis¬ 
tal do cisto pode favorecer nma lesao da jungao biliopancreati- 
ca, realiza-se apenas a mucossectomia desse segmento. 0 tra- 
tamento em estagios pode estar indicado nos casos em que 
houve perfuragao do cisto com coleperitonio e nos casos de 
estado geral comprometido ou colangite grave. Nessa situa- 
gao, realiza-se drenagem externa do cisto com ressecgao 
apos 2 a 3 meses. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar as causas mais comuns de icterfcia 
obstrutiva na infancia. 

• Utilizar os metodos laboratoriais e de imagem para o 
diagnostico dessas patologias. 

• Encaminhar pacientes portadores para o devido 
tratamento cirurgico. 
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CAPITULO 14 


HIPERTENSAO PORTAL 
NA CRIANCA 

Sylvio Gilberto Andrade Avilla 


Definigao 

Hipertensao portal e definida como um aumento da pressao 
intravascular na veia porta de mais de 11 mmHg ou como uma 
pressao superior a 16 mmHg medidos diretamente na polpa 
esplenica. Um aumento na pressao portal leva a esplenomega- 
lia e ao desenvolvimento de recursos naturais de defesa do or- 
ganismo, os shunts portossistemicos, que se localizam nas se- 
guintes topografias: 

1. Extremidade inferior do esofago e cardia, atraves da veia gas- 
troesofagica. 

2. Canal anal, atraves das veias hemorroidarias. 

3. Ligamento falciforme, atraves da veia umbilical. 

4. Parede abdominal e do retroperitonio. 

0 diagnostic de hipertensao portal deve ser suspeitado em 
todas as criangas, apos a ocorrencia de qualquer sangramento 
gastrointestinal. Nesse grupo etario, as varizes esofagicas sao 
a causa mais provavel para esse tipo de evento. 

0 sangramento das varizes e associado a uma taxa de mor- 
talidade de 5 a 9% em criangas com obstrugao da veia porta, 
mas ha maior risco de morte quando acompanhado de cirrose. 
Esplenomegalia assintomatica sem causa definida tambem 
deve ser alerta para pesquisa de hipertensao portal. 

Classificagao 

Uma forma pratica de classificar a hipertensao portal em 
criangas e: 

1. Cirrotica (p.ex., atresia biliar, fibrose cistica, hepatite autoi- 
mune, etc.) 

2. Nao cirrotica: 

• extra-hepatica (p.ex., trombose da veia porta); 

• intra-hepatica: 

- pre-sinusoidal (p.ex., fibrose hepatica congenita); 

- parassinusoidal (p.ex., esteatose hepatica, hiperpla- 
sia nodular); 

- pos-sinusoidal (p.ex., doenga veno-oclusiva do figado); 

• supra-hepatica (p.ex., sindrome de Budd-Chiari). 



Figura 1 Anatomia normal do sistema portal e diagrama 
ilustrativo do sistema portal. 
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A causa mais frequente de cirrose na infancia e atresia biliar 
(AVB). Alem dessa causa, alfa-l-antitripsina, alteragoes meta- 
bolicas e doengas hepaticas sao as condigoes medicas comuns 
que provocam a cirrose do figado. Esses pacientes apresentam 
os estigmas de sua doenga subjacente, e o diagnostic de hi¬ 
pertensao portal nao e dificil de ser realizado. 

A sindrome de Allagille e uma delas, com seus caracte- 
risticos estigmas (Figura 2). Causada por uma ductopenia, 
apresenta sindrome de facies tipica e xantomas de coleste- 
rol por todo o corpo, causando prurido de dificil tratamento, 
a ponto de o prurido ser indicagao de transplante hepatico. 

Em criangas com hipertensao portal nao cirrotica, o 
diagnostic pode nao ser tao evidente. A trombose da veia 
porta (hipertensao portal extra-hepatica), por exemplo, 
pode apresentar, nos primeiros 5 anos de vida, como prin¬ 
cipal sinal e sintoma, apenas esplenomegalia e plaquetope- 
nia persistente como pistas para o diagnostic. 

Muitos pacientes afetados pela trombose de veia porta 
nao sabem a causa de sua hipertensao portal. No entanto, as 
vezes, historia de cateterismo da veia umbilical, infecgao ab¬ 
dominal, trauma ou pancreatite podem ser responsaveis 
pela trombose portal. Os testes de fungao hepatica nesses 
doentes sao essencialmente normais. A confirmagao de 
oclusao da veia porta pode ser obtida pela ultrassonografia 
(US), com a demonstragao de lagos e canais venosos no por¬ 
ta hepatis , substituindo a veia porta. 

Aproximadamente apenas 40% desses pacientes tern 
historia de cateterismo da veia umbilical ou sepse abdomi¬ 
nal no periodo neonatal, mas a oclusao venosa, em sua 
maioria, parece ser de origem congenita. 

A fibrose hepatica congenita tambem pode apresentar-se 
com quadro agudo de hematemese e testes de fungao hepati¬ 
cas normais, mas as caracteristicas clinicas incluem hepato- 
megalia. A biopsia hepatica mostra faixas de tecido fibroso 
unindo os espagos porta, e essa condigao pode estar associa- 
da a doenga policistica renal e a outros disturbios. 

Ha varios relatos de hipertensao portal em criangas 
apresentando hematemese e esplenomegalia em que a his- 
tologia hepatica e normal, e a veia porta, patente. 


Outros estudos tern demonstrado espessamento suben- 
dotelial dos ramos da veia porta pre-sinusoidal causando 
obstrugao ao fluxo sangumeo portal no figado e levando a 
formagao de canais colaterais venosos no porta hepatis. 
Essa doenga e conhecida sob uma variedade de nomes, 
como hipertensao porta nao cirrotica, mas a melhor deno- 
minagao talvez seja esclerose hepatoportal. A etiologia e 
desconhecida. 

Obstrugao supra-hepatica causada por qualquer mem- 
brana, na veia cava inferior acima da entrada das veias he¬ 
paticas ou oclusao trombotica das veias hepaticas (sindro- 
me de Budd-Chiari), e extremamente rara na infancia. As 
caracteristicas clinicas podem ser confundidas com peri- 
cardite constritiva, mas ecocardiografia e venografia devem 
fazer o diagnostico diferencial. 

Caracteristicas clinicas 

Na doenga hepatica cronica, a apresentagao de hipertensao 
portal e, principalmente, uma massa abdominal, em razao da 
esplenomegalia. Isso e normalmente encontrado nas criangas 
mais velhas (cerca de 8 anos de idade). Encefalopatia e disten- 
sao abdominal decorrentes de ascite tambem sao encontradas 
no exame fisico, e aparecimento de hematemese pode aconte- 
cer e ser urn complicador grave em pacientes com cirrose. Re- 
tardo do crescimento e urn situagao frequente e bem reconhe- 
cida como uma das complicagoes da cirrose e hipertensao 
portal, e e urn fator que contribui para que, gragas ao edema da 
mucosa e congestao dos linfaticos intestinais, ocorra ma absor- 
gao intestinal e perda de proteina pela enteropatia associada. 

No entanto, a oclusao portal venosa geralmente ocorre 
em criangas mais novas (5 anos), com episodio agudo de 
sangramento gastrointestinal superior ou inferior. Isso pode 
ou nao ser acompanhado por esplenomegalia, fator justifi- 
cado pela perda sanguinea que ocorre pela melena ou he¬ 
matemese. Varizes anorretais e hemorroidas sao identifica- 
das em quase 2/3 dos pacientes com oclusao venosa portal. 

Nos pacientes com sindrome de Budd-Chiari, ascite in- 
tratavel com hepatomegalia e a habitual apresentagao ini- 
cial. Ictericia e variavel. 



Figura 2 Sindrome de Alagille. Facies tipica e xantomas de colesterol em maos e pes. 
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Exames 

Exames laboratoriais 

Hiperesplenismo pode resultar em anemia, diminuigao WBC e 
plaquetas. As concentragoes plasmaticas de procoagnlantes e 
protemas anticoagulantes podem ser reduzidas na trombose 
venosa portal ou na sindrome de Budd-Chiari. Bioquimica- 
mente, a fungao hepatica na cirrose e anormal, mas e rara- 
mente alterada na oclusao venosa portal. Niveis sericos de al- 
bumina sao mais ou menos alterados para menos em 
sangramento agudo das varizes. 

Ecografia do abdome 

Grandes veias colaterais, no porta hepatis , esplenomegalia e 
cavernoma, que sao as caracteristicas de hipertensao portal, 
podem ser identificadas em US de abdome. Estudos de 
Doppler fornecem a informagao sobre diregao, velocidade e 
caracteristicas da onda de fluxo sanguineo portal. Na cirrose 
do figado, a velocidade maxima do fluxo sanguineo no princi¬ 
pal tronco portal e inversamente correlacionada a gravidade 
da doenga hepatica. Na sindrome de Budd-Chiari, US com 
Doppler das veias hepaticas e da veia cava inferior pode ser 
conclusiva (Figura 3). Ascite, uma importante caracteristica 
da sindrome de Budd-Chiari e de cirrose hepatica, pode ser 
definitivamente identificada e quantificada em US. 

Endoscopia gastrointestinal superior e inferior 
Essa modalidade e util no diagnostic e no tratamento das va¬ 
rizes do esofago, estomago e duodeno proximal e da area anor- 
retal. Por atualmente serem realizados com anestesia geral, 
esses procedimentos tern se tornado faceis e seguros, necessi- 
tando apenas de material apropriado e profissionais habilita- 
dos. Diversos sistemas de classificagao sao usados na avalia- 
gao das varizes esofagicas. Varizes menores tern uma cor 
azulada e sao recobertas por mucosa Integra, enquanto as va¬ 
rizes maiores podem ter sinais de sangramento recente ou 
iminente, como mancha vermelho-cereja. Gastropatia con- 


gestiva portal e caracterizada por hiperemia da mucosa com 
veias submucosas dilatadas. 

CT - angiografia e ressonancia magnetica 
Essas modalidades sao cada vez mais utilizadas no diagnosti¬ 
co da sindrome de Budd-Chiari para identificar lesoes hepati¬ 
cas associadas a hipertensao portal focal, como hiperplasia 
nodular regenerativa. Angiorressonancia magnetica vem sen- 
do utilizada atualmente como uma alternativa nao invasiva a 
angiografia convencional, para delinear a anatomia venosa 
portomesenterica, sendo hoje o exame de eleigao. 

Angiografia 

Medidas da pressao da veia cava inferior representam urn es- 
tudo valioso em pacientes com sindrome de Budd-Chiari, 
pois a venografia hepatica pode ser utilizada para avaliar a 
patencia venosa hepatica. Dilatagao com balao pode ser 
realizada na veia cava inferior na presenga de membrana 
ou de um curto segmento estreitado das veias hepaticas, o 
que, por si so, ja pode ser terapeutico. 

Tratamento 

A sobrevivencia das criangas com hipertensao portal depende 
quase inteiramente da etiologia. Relatorios recentes mostram 
que as varizes esofagicas na infancia sao bem controladas com 
injegoes (escleroterapia) ou shunt portossistemico, e ambos 
os metodos tern seus defensores. Espera-se que pacientes 
com obstrugao da veia porta e normal histologia possam viver 
normalmente, desde que as varizes esofagicas estejam sob 
control e (Rex shunt). 

Tratamento do sangramento agudo 
Varizes e hemorragia aguda, especialmente em lactentes jo- 
vens, podem causar complicagoes graves. Um atraso no aten- 
dimento imediato pode se revelar fatal para uma crianga. As 
medidas de tratamento para essas hemorragias incluem a re- 
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Figura 3 Ultrassonografia com Doppler no estudo das veias hepaticas. Observa-se a precisao da avaliagao do sistema 
portal no presente caso normal. 

Fonte: foto gentilmente cedida pela dra. Dolores Bustello. 
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posigao de sangue e a infusao endovenosa de vasopressina 
(0,2 a 0,4 un/1,73 m 2 /min), que podem deter a hemorragia. 
Vasopressina ou seu precursor, Glypressin®, pode ser utilizada 
isoladamente ou em combinagao com nitratos para reduzir a 
pressao venosa portal. Infelizmente, esses agentes tern efeitos 
colaterais relacionados a vasoconstrigao sistemica, como cefa- 
leia, nauseas e colicas abdominais. Somatostatina reduz o flu- 
xo sanguineo esplancnico e de pressao portal com o rmnimo 
de efeitos colaterais, mas tern uma meia-vida curta - menos 
de 3 minutos. Octreotide, um analogo da somatostatina, 
tern agao mais longa, tendo uma meia-vida plasmatica de 
mais de 1 hora. Embora a eficacia do octreotide tenha sido 
estudada apenas em um pequeno numero de criangas, sua 
seguranga e o perfil de poucos efeitos colaterais tern enco- 
rajado seu uso em casos de sangramento agudo das varizes. 

A continuagao do sangramento pode ser controlada com 
injegao de escleroterapia, mas o pequeno tamanho do lu¬ 
men do endoscopico pediatrico pode limitar seu uso em 
criangas pequenas. Alem dessa dificuldade, existe risco au- 
mentado da necessidade de anestesia geral em crianga com 
consciencia comprometida. A compressao do balao - 
Sangstaken-Blackmore (SB tubo) - pode salvar vidas 
quando ha falha de visualizagao das varizes por causa da 
violenta hemorragia. No entanto, os perigos desse instru- 
mento nao podem ser desprezados. A correta colocagao do 
balao gastrico deve ser verificada com radiografia de con- 
trole, a fim de evitar a inflagao dentro do lumen do esofago. 
Essa inflagao acidental no esofago pode resultar em ruptura 
esofagica ou sufocamento por obstrugao das vias aereas. A 
inflagao moderada do balao gastrico, acompanhada de tra- 
gao prolongada, alcangada pela fixagao do SB tubo para o 
lado do rosto com uma fita adesiva, em geral e suficiente para 
parar o sangramento. A deflagao do balao e realizada de 18 a 
24 horas mais tarde, e isso e seguido imediatamente com inje¬ 
gao endoscopica esclerosante das varizes. 

Injegao escleroterapia de longo prazo 
do tratamento 

Injegao escleroterapia foi sugerida para o tratamento de vari¬ 
zes esofagicas em criangas em virtude das falhas e das compli- 
cagoes da cirurgia primaria. 

A trombose frequente dos shunts portossistemicos e res- 
sangramento, os perigos da esplenectomia em criangas em 
longo prazo e todos os riscos de encefalopatia tern incentivado 
essa alternativa terapeutica. Ensaio controlado em doentes 
adultos confirmou que as primeiras escleroterapias endosco- 
picas apos o inicio do sangramento reduziram significativa- 
mente o risco de ressangramento e podem prolongar a sobre- 
vida em cirroticos. Injegoes sao realizadas atraves de um 
endoscopio flexivel, no trato gastrointestinal superior, sob 
anestesia geral com entubagao endotraqueal. Sedagao endo¬ 
venosa e utilizada ocasionalmente em criangas mais velhas. 
Ha uma variedade de esclerosantes dispomvel, incluindo eta- 
nolamina, tetradecil, sulfato de sodio, fenol em oleo de amen- 
doa e polidocanol. As injegoes sao realizadas intra ou parava- 
rizes, e sao dadas, em sua maioria, no cardia e nos 3 cm 


inferiores do esofago. Um maximo de 3 mL e injetado em to- 
das as varizes a um maximo de 5 a 20 mL por sessao, depen- 
dendo da idade e do tamanho do paciente. Uma sonda naso- 
gastrica deve ser inserida em lactentes pequenos, a fim de 
controlar o grau de distensao gastrica. As primeiras tres inje¬ 
goes sao dadas em intervalos semanais, passando, depois, a 
ser mensais, ate o desaparecimento das varizes. 

Leve desconforto retroesternal e sintomas de uma febre 
transitoria sao comuns apos a escleroterapia endoscopica. As 
hemorragias das varizes podem reaparecer especialmente en- 
tre os primeiros dois ou tres tratamentos, e ulceragao esofagi¬ 
ca pode ser seguida pela formagao de estenose e disfagia. Ra- 
ras complicagoes graves tern sido relatadas, incluindo fistula 
broncoesofagica, quilotorax e pericardite. Um caso de paraple¬ 
gia foi relatado pela injegao de esclerose intraespinhal. 

Em uma analise de sete relatorios publicados desde 1984, 
os resultados da escleroterapia em 248 criangas mostram ta- 
xas de 3% de mortalidade e 12% de ressangramento. A taxa de 
ressangramento em uma serie de sete relatorios de cirurgia de 
hipertensao portal (1980-86) foi de 14%. 

Bandeamento das varizes 

Esta tecnica, que envolve a aplicagao de uma banda elastica 
para varizes, e feita atraves de endoscopio gastrointestinal 
flexivel. As varizes sao estranguladas por uma bandagem 
elastica, e posteriormente trombosam e desaparecem. Nor- 
malmente, ate tres bandas sao aplicadas em cada sessao. 
Dispositivos multibandas permitem a aplicagao de varias 
bandas, sem necessidade de recarga. 0 tratamento e reali- 
zado inicialmente em um a dois intervalos semanais, que 
se estendem a intervalos mensais, uma vez que as maiores 
varizes sao tratadas nas primeiras sessoes. A incidencia de 
estenose esofagica e efeitos colaterais sistemicos e menor 
com essa modalidade terapeutica. Atualmente, a limitagao 
pelo tamanho dos equipamentos torna dificil a utilizagao 
dessa tecnica em criangas com menos de 2 anos de idade. 

Transjugular intra shunt portossistemico (TIPS) 
As indicagoes de TIPS em criangas incluem varizes com san¬ 
gramento descontrolado, especialmente nos pacientes a espe- 
ra do transplante hepatico. Alguns pacientes com sindrome 
de Budd-Chiari ou intrataveis de ascite tambem podem serbe- 
neficiados. Trombose da veia porta, sepse bacteriana e coagu- 
lopatia sao contraindicagoes do TIPS. 

Essa intervengao envolve insergao de um stent metalico 
expansivel da veia hepatica ate a veia porta por meio de 
pungao via percutanea transjugular interna, sob orientagao 
radiologica. Sob controle fluoroscopico, um fio-guia e pas- 
sado para uma veia hepatica. Uma agulha e entao avangada 
ao longo de um guia para a veia hepatica, e dai ate a veia 
porta. Um cateter balao e posteriormente utilizado para di- 
latar as vias intra-hepaticas e um stent e implantado. 

Cirurgia - shunts portossistemicos 
Escleroterapia endoscopica e/ou bandeamento e uma moda¬ 
lidade efetiva de tratamento primario de sangramento de vari- 
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zes esofagicas na maioria das criangas com razoavel fungao 
hepatica. No entanto, a intervengao cirurgica e indicada e ne- 
cessaria nos seguintes casos: 

• sangramento incontrolavel de varizes esofagicas e que nao 
respondem a pelo menos duas sessoes de bandeamento ou 
escleroterapia; 

• hemorragia de varizes esofagicas e ectopicas gastricas que 
nao respondem ao tratamento endoscopico; 

• hiperesplenismo macigo ou esplenomegalia sintomatica; 

• falta de acesso a tratamento endoscopico; 

• obstrugao biliar sintomatica em razao de varizes do coledoco; 

• pacientes selecionados com sfndrome de Budd-Chiari. 

A grande variedade de procedimentos cirurgicos preconizada 
para o tratamento de hipertensao portal foi refletida em urn 
estudo fiances multicentrico de criangas atendidas tanto em 
paises europeus quanto no norte da Africa. Trinta diferentes 
operagoes, incluindo uma serie de shunts portossistemicos 
e varias tecnicas de desvascularizagao, foram notificadas a 
partir do tratamento de 109 criangas. A variedade de tecni¬ 
cas cirurgicas pode ser explicada tanto pela variada patolo- 
gia do sistema venoso portal quanto pelas preferences in¬ 
dividuals e experiencia dos cirurgioes. A oclusao do sistema 
portal na hipertensao portal extra-hepatica, por exemplo, 
pode afetar a veia porta sozinha ou pode envolver tanto a 
esplenica ou a veia mesenterica superior. Pelo menos 20% 
desses doentes nao sao adequados para qualquer tipo de ci- 
rurgia de shunt e podem necessitar de algum tipo de cirur- 
gia de desvascularizagao, com ou sem transecgao esofagica. 
Infelizmente, procedimentos de desvascularizagao tern 
alta incidencia de ressangramento (ate 23%). 

A construgao de um shunt entre a veia mesenterica supe¬ 
rior e a veia cava inferior atraves de um segmento da veia 
jugular interna parece oferecer a melhor combinagao de 
bom resultado em longo prazo e menor incidencia de res¬ 
sangramento. A taxa de ressangramento foi de apenas 6% 
em quatro series de casos publicadas desde 1981. 

A recente introdugao do shunt mesenterico-portal es- 
querdo ( Rex shunt) pode aumentar as indicagoes, de shunt 
cirurgico como o principal tratamento para criangas com 
oclusao venosa portal. Esse shunt utiliza um enxerto de in- 
terposigao entre a veia mesenterica superior e a porgao in- 
tra-hepatica da veia porta esquerda, que e identificada no 
recesso de Rex adjacente ao ligamento falciforme. Ao resta- 
belecer o fluxo sangumeo hepatico portal e corrigir hiper¬ 
tensao portal, essa tecnica e mais fisiologica, evitando os 
eventuais inconvenientes dos shunts portossistemicos. 

As complicagoes do shunt portossistemico nao preocu- 
pam apenas pelo ressangramento. Deterioragao da fungao 
hepatica e encefalopatia hepatica sao riscos importantes, 
particularmente em criangas com cirrose. Em uma recente 
serie de 37 criangas, 1 morreu no periodo pos-operatorio 
imediato com encefalopatia, e 9 dos 31 com um patente 
shunt apresentaram deterioragao da fungao mental durante 
um periodo medio de acompanhamento de 5 anos. 


As cirurgias de shunt portossistemico devem ser con- 
sideradas uma terapia complementar ao tratamento en¬ 
doscopico, com excegao da obstrugao portal com fungao 
hepatica normal. Infelizmente, a anatomia portovenosa 
mesenterica nao permite que o procedimento de Rex shunt 
seja uma cirurgia bem-sucedida em todos os pacientes, e 
trombose dos shunts acontece com todos os tipos de shunts , 
especialmente nas criangas menores. 

0 transplante de ffgado e o tratamento de escolha para 
criangas com varizes sangrantes, complicando a fase final 
de doenga hepatica cronica. 

Atualmente, a sobrevida de 90% dos transplantados he- 
paticos, de doadores vivos ou nao, tern ampliado a indica- 
gao desse procedimento em pacientes portadores de hiper¬ 
tensao portal. 

Conclusao 

0 manejo de criangas com hipertensao portal e uma tarefa ex- 
tremamente desafiadora e exige uma variedade de tecnicas 
complementares, cada uma das quais pode ser limitada pela 
sua aplicabilidade, eficacia e suas complicagoes. Esclerotera¬ 
pia endoscopica e bandamento sao altamente eficazes e pare- 
cem ser o tratamento de escolha para o manejo inicial de vari¬ 
zes esofagicas em criangas. 

No entanto, shunt cirurgia deve ser reservada para trata¬ 
mento de varizes gastricas ectopicas ou nao acessiveis a es¬ 
cleroterapia. 

• incontrolavel hemorragia secundaria a uma complicagao da 
escleroterapia; 

• tratamento de hiperesplenismo grave ou esplenomegalia sin¬ 
tomatica; 

• tratamento de criangas que vivem em comunidades distantes 
de assistencia medica adequada e transfusao de sangue. 

0 transplante de figado e o procedimento de escolha para pa¬ 
cientes com complicagoes da hipertensao portal associada a 
fase final de doenga hepatica. 0 papel das novas modalida- 
des, como o TIPS e Rex shunt , ainda deve ser conclusiva- 
mente provado. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Suspeitar de hipertensao portal em todas as criangas 
apos qualquer sangramento gastrointestinal. 

• Indicar exames laboratoriais e de imagem na suspeita 
de hipertensao portal. 

• Encaminhar para transplante hepatico pacientes com 
complicagao da hipertensao portal associada a fase 
final de doenga hepatica. 
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CAPITULO 15 


DISTURBIOS 

PIELOURETERAIS 

Lisieux Eyer de Jesus 


Introdugao 

Hidronefroses (HN) fetais sao comuns, afetando ate 3% das 
gestagoes. Podem ter varias etiologias, sendo a mais frequente 
um fenomeno de dismaturagao que se resolve espontanea- 
mente e nao necessita de tratamento. A segunda possibilidade 
mais frequente e a estenose de jungao ureteropielica (EJUP), 
que exige cirurgia. 0 diagnostico diferencial entre essas duas 
condigoes e um dilema contemporaneo. Antes do uso siste- 
matico de ultrassonografia (US) pre-natal, praticamente todas 
as HN pediatricas eram diagnosticadas em casos sintomaticos, 
e a decisao pelo tratamento era simples. Hoje, a maioria das 
HN e assintomatica. Distinguir fenomenos autolimitados de 
doengas que precisam de tratamento pode ser dificil. 

Apenas em 1% dos fetos a HN persistira apos o nascimento, 
e so 1/5 deles necessitara de cirurgia. Investigar extensamente 
todas as criangas portadoras de HN assintomatica implicaria 
alto custo financeiro e humano. Por outro lado, desprezar to¬ 
das as HN fetais implicaria risco de lesao renal irreversivel e/ 
ou insuficiencia renal ou sepse urinaria em alguns casos. 

Apesar de a grande maioria dos casos de EJUP na infancia 
ser de obstrugao intrinseca, ha um subgrupo de EJUP extrin- 
seca, especialmente compressao da JUP por vasos anomalos. 
Esses pacientes apresentam sintomas diferentes daqueles 
com doengas intrinsecas da JUP, caracteristicamente sao mais 
velhos (escolares e adolescentes) e serao detalhados na ultima 
parte deste capitulo. 

Hidronefrose fetal 

Apos o estabelecimento da US obstetrica rotineira, detecta-se 
um numero enorme de casos de HN fetal. Inicialmente, o fe¬ 
nomeno foi considerado uma oportunidade de tratamento 
precoce de criangas ainda assintomaticas, mas logo se perce- 
beu que a maioria evoluia para a cura sem sequelas em casos 
nao operados, o que criou um dilema com relagao a conduta 
ideal e a indicagao cirurgica. 

0 desenvolvimento renal comega no final do l e trimestre da 
vida fetal. 0 orgao torna-se visivel na US a partir de 12 a 13 se- 


manas de gestagao e esta bem definido na US a partir de 20 se- 
manas. Por isso, o diagnostico das HN fetais e feito a partir do 
2 e trimestre da gestagao. A bexiga e visivel a partir de 10 sema- 
nas e a urina fetal torna-se o principal elemento do liquido am- 
niotico a partir de 16 semanas de vida intrauterina. As conse¬ 
quences da agressao renal por uma doenga obstrutiva 
ocorrem ainda no l e trimestre de gestagao e ja estao definidas, 
ao menos parcialmente, antes do diagnostico. Oligoidramnio 
secundario a doengas renais obstrutivas e hipoplasia pulmo- 
nar secundaria so acontecem a partir do 2 e trimestre. 

A literatura e problematica com relagao a conduta nas HN 
fetais. Sao comuns coortes com vieses de selegao (em especial, 
predominance de casos referenciados a especialistas), ausen- 
cia de padronizagao das descrigoes dos casos, tempos curtos 
de seguimento e criterios de intervengao nao uniformes. 

Classificar as HN fetais quanto a gravidade e fundamental 
para estratificar risco e conduta. Inicialmente, os ultrassono- 
grafistas usavam criterios subjetivos, dividindo as HN fetais 
em leves (graus 1 e 2 da Sociedade Americana de Urologia Fe¬ 
tal - SFU), moderadas (grau 3 da SFU) e graves (grau 4 da 
SFU), ou de acordo com a medida do diametro anteroposterior 
(AP) da pelve renal fetal. Em uma primeira tentativa de padro¬ 
nizagao, em 1994, os criterios da SFU foram sugeridos com 
base na dimensao AP da pelve renal e na presenga de dilata- 
gao dos calices e/ou atrofia cortical, classificando as HN fetais 
em tipos 1, 2, 3 e 4 (Tabela 1). Apesar dos meritos com relagao 
a objetividade e a padronizagao, os criterios SFU apresentam 
algumas limitagoes: 

• a medida pielica pode variar com a replegao vesical e a hidra- 
tagao; 

• pelves extrarrenais com o mesmo grau de distensao tern im- 
plicagoes diferentes das intrarrenais; 

• a classificagao SFU nao incorpora criterios de risco e prognos¬ 
tic; 

• a espessura cortical diminuida pode nao representar atrofia, 
mas, sim, compressao do parenquima renal, em especial nas 
criangas maisjovens. 
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Tabela 1 Classificagao das HN fetais pela Sociedade de Urologia Fetal (SFU) 


SFU Pelve Calices Parenquima Grafico 

0 Normal Normal Normal 

_ 

us 

1 Visivel Normal Normal 

S2 




2 Dilatagao intrarrenal (ou) extrarrenal + calices maiores Normal 





3 Pielocaliectasia Dilatados Normal 





4 Pielocaliectasia Dilatados Atrofia 






Foi proposto um novo consenso multidisciplinar em 2014, que 
incorpora o grau de dilatagao da pelve, o momento da avalia¬ 
gao (pre/pos-natal) e alguns fatores para determinagao do ris- 
co (alteragoes parenquimatosas, caliciais, ureterais e vesicais) 
(Tabela 2). 0 grupo de baixo risco sera seguido apenas com US 
periodica pos-natal. Os demais terao criterios mais agressivos 
para investigagao e seguimento (Figuras 1 e 2). 

0 criterio de normalidade para o diametro AP da pelve re¬ 
nal fetal tambem e controverso e varia conforme a idade gesta- 
cional (a maioria sugere como normais < 5 mm no 2 e trimestre 
e < 7 mm no 3 e trimestre da gestagao). 


Tabela 2 Criterios para classificagao da HN fetal, 
consenso de 2014 


Parametro 

us 

Descrigao 

Detalhes 

Pelve AP 

mm 

Diametro intrarrenal maximo, 
medida transversa, coluna como 
referenda, VR: < 4 mm (16 a 27 
semanas), < 7 mm (> 28 semanas), 

> 10 mm (RN > 48 horas) 

Calices 

Maiores 

(centrais) 

Sim/nao 


Menores 

(perifericos) 

Sim/nao 

Espessura 

cortical 

Normal/ 

anormal 

Subjetivo 

Aspecto 

cortical 

Normal/ 

anormal 

Ecogenicidade, diferenciagao, 
displasia 

Ureter 

Normal/ 

anormal 

Se transitoria pos-natal, e normal 

Bexiga 

Normal/ 

anormal 

Espessura parede, ureterocele, 
dilatagao uretra posterior 


Devem-se evitar US antes da l- semana de vida, porque a 
oliguria fetal fisiologica pode determinar ate 15% de falso-ne- 
gativos para HN. Nas criangas em que o exame e solicitado an¬ 
tes da l a semana de vida, o exame deve ser repetido se nao for 
encontrada HN. 

HN por si so prove um quadro incompleto do problema. A 
incorporagao de outras informagoes permite melhorar o diag- 
nostico. Todas as US para avaliagao de HN devem ter os se- 
guintes dados: 

• estado de replegao vesical no momento da avaliagao da pelve 
renal, sempre que possivel comparando as medidas com a be- 
xiga cheia e vazia. Pelves que se esvaziam com o esvaziamen- 
to vesical nao costumam apresentar obstrugao mecanica da 
JUP, embora a ausencia de esvaziamento nao implique obri- 
gatoriamente um mecanismo obstrutivo anatomico; 

• detalhes da bexiga (sinais de esforgo, ureteroceles, compres- 
soes extrinsecas); 

• estado dos ureteres; 

• sinais de displasia renal (hiperecogenicidade, presenga de 
cistos renais nao intercomunicantes, perda da diferenciagao 
corticomedular); 

• ascite urinaria ou urinomas; 

• sinais de dilatagao da uretra posterior (em meninos); 

• problemas ginecologicos (em meninas); 

• malformagoes associadas; 

• volume do liquido amniotico. 

Exames seriados podem determinar condutas mais agressivas 
se a distensao pielica ou a hipotrofia cortical aumentam pro- 
gressivamente. 
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A maioria das HN fetais resolve-se antes do nascimento ou 
nos 2 primeiros anos de vida. Os casos de doengas congenitas 
que necessitam de intervengao especffica tambem costumam 
se definir nesse prazo. HN leves (SFU1 e 2) evoluem muito ra- 
ramente para cirurgia. Em torno de metade das formas mode- 
radas (SFU 3) e a maioria das SFU 4 o fazem. 

HN fetais podem ter varias causas. A principal e a EJUP, 
mas refluxo vesicoureteral, valvulas de uretra posterior (VUP), 
megaureteres (obstrutivos e funcionais) e outras podem ocor- 
rer, embora sejam mais raras. 


Pre-natal 

1 

16 a 27 semanas + pelve 

4-6 mm OU ;> 28 semanas + 
pelve 7 a 9 mm 

1 

1 

16 a 27 semanas + pelve 
& 7 mm OU & 28 semanas + 
pelve > 10 mm 

1 

1 

Dilatapao central ou ausente 

1 

1 

Dilatagao de calice 

1 

I 

Cortex normal 

| 

I 

Cortical anormal 

| 

1 

Ureteres normals 

1 

1 

Ureteres anormais 

1 

1 

Bexiga normal 

| 

1 

Bexiga anormal 

| 

1 

Sem oligoidramnia 

1 

I 

Oligoidramnia sem outra 
explicagao 

Risco baixo: DTU A1 

Risco aumentado: DTU A2-3 


Figura 1 Algoritmo de decisao para HN, fase intrauterina, 
consenso de 2014. 


0 grau de HN nao define a doenga de base, embora HN gra¬ 
ves sejam muito mais frequentes em casos de EJUP e VUP 
(neste ultimo caso, sempre no sexo masculino, bilaterais, as- 
sociadas a dilatagao ureteral e alteragoes anatomofuncionais 
dabexiga). 

0 grande dilema para os pediatras e detectar quais pacien- 
tes precisam de condutas emergenciais ou investigagoes mais 
sofisticadas. Para tanto, e proposto o algoritmo mostrado na 
Figura 3. 

0 uso de quimioprofilaxia antibiotica e controverso e nao 
deve ser indiscriminado. Atualmente, a tendencia e usar sele- 
tivamente, evitando em EJUP e HN leves. Alguns meninos 
podem se beneficiar de circuncisoes, que diminuem em dez 
vezes a ocorrencia de infecgao do trato urinario (ITU) no 1 Q 
ano de vida. 

A exclusao de VUP em meninos com HN fetal bilateral e 
imperativa desde o nascimento. A doenga, exclusiva do sexo 
masculino, exige atendimento urologico emergencial, catete- 
rismo vesical de demora e tern alto risco de sepse urinaria pre- 
coce, insuficiencia renal e doenga pulmonar associada. As 
criangas afetadas apresentam megabexiga fetal e/ou espessa- 
mento de parede vesical com hidroureteronefrose bilateral. 
Muitos tern historia de oligoidramnio e suspeita de dilatagao 
da uretra posterior na US fetal. Tambem sao frequentes (e de 
mau prognostico) sinais de displasia renal. Retengao urinaria 
e observagao de fluxo urinario inadequados sao incomuns, 
porque, em geral, esses bebes sao capazes de urinar, embora 
sob alta pressao. A creatinina serica nos primeiros dias de vida 
nao reflete a fungao renal fetal, mas, sim, os niveis sericos ma- 
ternos. No caso de suspeita bem fundamentada de VUP, os 
neonatos precisam de medidas seriadas da creatinina serica e 
uretrocistografia miccional de urgencia para confirmagao 
diagnostica. 


POS-NATAL > 48 horas 

1 

Pelve AP 10 a 14 mm 

Pelve & 15 mm 

1 

Pelve ^ 15 mm 

Dilatagao de calices ausente 

Calice periferico dilatado 

Calice periferico dilatado 

ou centrais 

| 

1 


1 

Cortex normal 

1 

Cortical normal 

1 

Cortex anormal 

Ureter normal 

Ureter anormal 

Ureter anormal 

Bexiga normal 

Bexiga normal 

Bexiga anormal 

Risco baixo: DTU PI 

Risco intermediario: DTU P2 

Risco alto: DTU P3 


Figura 2 Algoritmo de decisao para HN, pos-natal, consenso de 2014. 
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Neonato com HN fetal 


\k N/ 

Rim unico, doenqa bilateral moderada/ Crianqa assintomatica, afecqao 

grave, criterios de gravidade unilateral com rim contralateral normal, 

(oligoidramnia, possivel VUP) afecqao bilateral leve 


\k 


\l/ 


US urgencia, iniciar quimioprofilaxia, 
parecer urologico urgencia, cateter 
vesical de demora se ha suspeita 
fundamentada de VUP 


US eletivo, > 1 semana de vida, 
encaminhamento eletivo para cirurgiao/ 
urologista pediatrico 


r 

US normal 


\k 


Repetir com 1 e 6 meses 




HN 



Normaliza 




-^ HN persistente 

£ ^ £ 


Leve 

i 

Seguir com US 
e ch'nica, sem 
quimioprofilaxia 

Piora ou quadro 
ch'nico associado 
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Figura 3 Algoritmo sugerido para a investigagao de casos de HN fetal. 


0 tratamento fetal de obstrugoes urinarias so e recomenda- 
do em circunstancias muito especificas, quando o risco nao 
supera o beneficio (fetal e materno). A indicagao esta restrita 
ao 2 e trimestre de gestagao, buscando maturagao renal e pul- 
monar mais adequada e evitando oligoidramnio em fetos ge- 
neticamente normals e considerados viaveis, quando a bio- 
quimica urinaria fetal indicar a possibilidade de recuperagao 
de algum grau de fungao renal (Na < 100 mg/dL, Ca < 8 mg/ 
dL, osm > 200 mOsm/L, beta-2-microglobulina < 4 mg/dL, 
protema < 20 mg/dL). Nao ha indicagao de parto prematuro 
induzido para tratamento de VUP, embora amnioinfusao pos- 
sa ser necessaria em casos de oligoidramnio grave. A cirurgia 
fetal, ate o momento, nao melhora o prognostico renal, prova- 
velmente porque a detecgao da doenga acontece no 2 e trimes¬ 
tre de gestagao, apos o periodo de formagao do rim, mas pode 
melhorar a fungao pulmonar e a fungao vesical. 

Estenose da jungao ureteropielica 

Etiologia 

A etiologia mais comum nas criangas e obstrugao intrinseca 
funcional; frequentemente, nao ha obstrugao anatomica per- 
ceptivel. Varias teorias tentam explicar o fenomeno, propondo 
falhas de condugao de estimulo contratil (inclusive por defei- 


tos de maturagao) ou defeitos de constituigao muscular da 
JUP. Em escolares e adolescentes, sao mais comuns EJUP por 
compressao extrinseca por vasos renais anomalos. Raramente, 
as EJUP sao causadas por obstrugoes anatomicas intrinsecas 
(polipos, tumores, calculos) ou fibrose secundaria a traumas 
locais (principalmente manipulagao instrumental e passagem 
de calculos). 

Investigagao 
Tern 3 objetivos: 

• detecgao/confirmagao da doenga; 

• diagnostic diferencial entre EJUP e HN transitoria no caso 
das formas congenitas; 

• determinagao da indicagao cirurgica. 

Quando ha urn pre-natal eficiente e estruturado, a maioria das 
EJUP sera detectada como HN fetal persistente apos o nasci- 
mento. Nesses casos, e fundamental documentar com US as 
dimensoes renais, o diametro pielico AP (com medidas exatas 
em mm em pontos topograficos de referenda), a capacidade 
de esvaziamento da pelve renal (medindo com bexiga cheia e 
vazia), se a pelve e intra ou extrarrenal e se ha afecgao de cali- 
ces e corticais (que devem ter a espessura mensurada em 
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mm). Medidas exatas sao cruciais para comparagao com exa- 
mes futuros. Medidas descritivas/subjetivas nao sao suficien- 
tes. Descrigoes do tipo HN “moderada” ou “grave” nao se pres- 
tam a comparagoes objetivas e dependem do examinador. 
Tambem e essencial descartar outras doengas e formas bilate- 
rais por meio do exame do rim contralateral, ureteres, espes- 
sura de parede vesical (quando aumentada, sugere bexiga de 
esforgo), capacidade vesical e residuo pos-miccional (quando 
aumentado, pode estar relacionado a defeitos de esvaziamen- 
to). Nos meninos, a uretra posterior deve ser observada e, nas 
meninas, a genitalia tambem deve ser descrita, para afastar 
compressoes extrinsecas de vias urinarias por hidrocolpos. A 
normalidade da coluna vertebral deve ser verificada, para ex- 
cluir bexiga neurogenica. 

Quando a doenga e de manifestagao tardia ou adquirida, 
em geral e detectada: 

• incidentalmente (exame de imagem com outra finalidade); 

• por palpagao de massa abdominal (lombar/quadrantes infe- 
riores/mesogastrio, indolor, regular, de pouca mobilidade); 

• na investigagao de ITU (ate 20% das EJUP podem apresentar 
ITU); 

• mais raramente, ocorrem dor abdominal/lombalgia, hematu¬ 
ria, calculos (secundarios a estase urinaria pielica) ou ruptura 
da pelve renal obstruida apos trauma. 

As manifestagoes clinicas das EJUP por vaso anomalo podem 
ser tfpicas: alguns pacientes apresentam obstrugao intermi- 
tente ligada a ingesta hidrica aumentada. Esses doentes apre¬ 
sentam urn quadro semelhante a colica nefretica (crises de 
Died), recorrente e que pode ter relagao com episodios de in¬ 
gesta hidrica maior (p.ex., grande consumo de refrigerantes 
ou sucos). 0 diagnostic por imagem pode ser dificil, porque 
muitos pacientes nao tern HN fora das crises. 0 uso de Doppler 
pode ajudar a detectar vasos anomalos, mas angiotomografia 
e ressonancia magnetica (RM) tern maior sensibilidade. Exa- 
mes durante as crises algicas sao mais sensiveis. 

A US e excelente para detecgao e seguimento comparativo 
das EJUP, mas nao se presta a avaliagao funcional do paren- 
quima renal ou da mecanica de eliminagao. Para tanto, outros 
exames estao indicados, conforme descrito a seguir. 

Cintilografia renal estatica 

Para mostrar a capacidade funcional do parenquima, cicatrizes 
e anomalias anatomicas do rim. Indiretamente confirma HN 
mostrando areas hipocaptantes na topografia da pelve renal. 

Cintilografia renal dinamica 
Serve principalmente para estudar a dinamica de eliminagao 
urinaria. Sua acuracia depende do estado de hidratagao: em 
pacientes desidratados, podem ocorrer exames falso-negati- 
vos para EJUP. 0 exame tern duas fases iniciais (vascular e de 
captagao parenquimatosa), que tern relagao indireta com o fe- 
nomeno obstrutivo (rins hipoperfundidos tendem a ser hipo- 
funcionais, e rins afetados seriamente por uma EJUP podem 
ter captagao tardia do radioisotopo). Apos essas duas fases, 
ocorre a eliminagao do radioisotopo por meio das vias uroex- 


cretoras. Tipicamente nas EJUP, a urina contendo radioisoto¬ 
po acumula-se na pelve obstruida e nao e eliminada ou e elimi- 
nada muito lentamente. Classicamente, sistemas obstruidos 
necessitam de mais de 20 minutos para a eliminagao da urina, 
sem melhora apos uma dose de diuretico (furosemida, 1 mg/ 
kg), mesmo em posigao ortostatica e apos o esvaziamento da 
bexiga. Sistemas normais esvaziam-se em menos de 10 minu¬ 
tos sem estimulo diuretic. Urn grupo intermediary elimina o 
radioisotopo entre 10 e 20 minutos, mostra resposta parcial ao 
estimulo diuretic ou uma curva de eliminagao lenta e e de de- 
finigao dificil do diagnostic (Figuras 4 e 5). Nesses pacientes, 
o esvaziamento pielico em ortostatismo e apos o esvaziamen¬ 
to vesical (espontaneo ou por cateterismo) sugere que nao ha 
obstrugao, o que leva a lembrar que o encerramento do exame 
com a bexiga cheia pode levar a resultados falso-positivos. 
Cintilografia well tempered e a cintilografia dinamica sob hidra¬ 
tagao venosa (para impedir hipo-hidratagao) e com cateter ve¬ 
sical aberto (para garantir que nao haja contrapressao ao esva¬ 
ziamento da pelve renal), que pode ajudar a resolver casos 
duvidosos. Tecnicas de injegao precoce de radioisotopo (TO e 
T-15) tambem podem ser uteis para diferenciar obstrugao me¬ 
canica de clearance lento nao obstrutivo. Em obstrugoes inter- 
mitentes, sao possiveis exames normais, quando os pacientes 
estao assintomaticos. Testes sob hidratagao forgada ou com 
diuretic precoce podem ser uteis, provocando a crise algica e 
a detecgao da obstrugao. 



Figura 4 Cintilografia dinamica: curvas obstrutiva e normal. 



Figura 5 Cintilografia dinamica: curvas obstrutiva e 
descendente lenta, com resposta diuretica normal. 
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Pielografia venosa 

Tem os mesmos objetivos e caracteristicas da cintilografia di- 
namica, com a vantagem de conjugar elementos anatomicos e 
funcionais e a desvantagem de exigir exposigao do paciente ao 
uso de contraste iodado endovenoso e radiagao ionizante 
(maior do que nas cintilografias) e exibir tomadas mais espaga- 
das. Pode mostrar falhas de enchimento correspondentes a tu- 
mores e calculos ou, nas obstrugoes extrinsecas, pode mostrar 
indiretamente a zona de compressao pelos vasos anomalos. 

Tomografia computadorizada 
Tem as vantagens da pielografia venosa com mais detalhes 
anatomicos, apesar de urn nivel maior de radiagao. E vantajo- 
sa na suspeita de EJUP secundaria, pacientes com doengas 
associadas ou suspeita de vasos anomalos (angiotomografia). 

Uro-RM 

Reune aspectos funcionais/dinamicos e anatomicos, sem ex¬ 
posigao a radiagao ionizante. As desvantagens sao o tempo 
longo do exame com o paciente imobilizado (que exige seda- 
gao em criangas mais jovens), o alto custo e a necessidade de 
software e expertise especificos para as provas dinamicas. 

Teste de Whitaker 

E urn exame urodinamico que se baseia na demonstragao de 
altas pressoes de infusao em uma pelve renal obstruida. As 
desvantagens sao a necessidade de uma nefrostomia para a 
infusao direta da pelve renal e o uso de software apropriado 
para exame urodinamico. 

Pielografia anterograda 

Exige anestesia geral, cistoscopia e urn cateter ureteral para 
permitir a injegao direta de contraste. Tem alta sensibilidade e 
especificidade e pode ser complementado com ureteroscopia 
em casos escolhidos (suspeita de obstrugao por tumores e cal¬ 
culos), mas e de uso restrito a poucos doentes ou imediata- 
mente antes da cirurgia, para prover detalhes anatomicos. 

Em muitos pacientes com HN assintomatica, os exames 
iniciais (ultrassonografia e cintilografia dinamica) nao permi- 
tem diferenciar doenga obstrutiva com necessidade de cirur¬ 


gia. As indicagoes para cirurgia sao casos sintomaticos, obs¬ 
trugao indiscutfvel nos exames de imagem e piora do grau de 
HN ou da fungao renal durante o periodo de observagao. A 
maioria dos autores tambem advoga cirurgias em casos de 
obstrugao/curva excretora anormal bilateral e rins com fun¬ 
gao inicial < 40%, embora isso seja controverso. Nas criangas 
assintomaticas com curva cintilografica de eliminagao lenta, a 
cirurgia sera definida em exames seriados: se houver piora da 
HN (medida do diametro pielico) ou da fungao, o paciente 
sera operado. Em geral, sao utilizadas US a cada quadrimestre 
no 1 Q ano de vida e a cada semestre a partir dai. Cintilografias 
sao repetidas quando ha alteragoes relevantes na US ou no 
quadro clinic. Ha controversias quanto ao momento da alta. 
A maioria libera do seguimento pacientes com resolugao com- 
pleta da HN em 2 US em urn intervalo de 6 meses e mantem os 
demais em seguimento programado. A resolugao do processo, 
quando ocorre, acontece nos dois primeiros anos de vida na 
maioria dos pacientes. 

Pacientes com obstrugao extrinseca intermitente serao 
operados a partir da confirmagao do diagnostic, assim como 
aqueles que sofrem de obstrugao secundaria. 

Tratamento cirurgico 

A cirurgia padrao para EJUP intrinseca e a pieloplastia des- 
membrada de Anderson-Hynes, que consiste na ressecgao da 
porgao doente da JUP e reconstrugao de uma nova jungao 
com uma anastomose pieloureteral (Figura 6). A via de acesso 
pode ser lombar, no Banco ou subcostal, e a cirurgia pode ser 
aberta (em geral, retroperitoneal) ou minimamente invasiva 
(laparoscopica, robotica ou LESS, em geral reservadas a crian¬ 
gas mais velhas - ha controversias quanto as vantagens da in- 
dicagao em lactentes). 0 cirurgiao pode optar por proteger a 
anastomose com urn cateter e, em geral, e colocado urn dreno 
perianastomotic. Os riscos imediatos sao de fistula urinaria, 
ITU e obstrugao da anastomose. 

Muitas obstrugoes vasculares da JUP estao associadas a 
uma obstrugao intrinseca, e a pieloplastia desmembrada e 
usada na maioria dos casos. Quando o cirurgiao afasta com se- 
guranga defeitos intrinsecos da JUP, pode ser feita apenas a 
pexia dos vasos anomalos (cirurgia de Hellstron). 
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Figura 6 Pieloplastia do tipo Anderson-Hynes. (A) Estado pre-operatorio. (B) Conduta cirurgica. (C) Estado pos- 
-operatorio. 



2128 . TRATADO DE PEDIATRIA • SE£AO 25 CIRURGIA PEDIATRICA 


Raramente ha indicagao de nefrostomia ou pielostomia 
pre-operatoria em portadores de EJUP. Essa conduta pode ser 
util: 

• em casos com infecgao da pelve renal obstrmda (pionefrose) 
que nao respondem a antibioticoterapia; 

• em pacientes de E JUP bilateral com insuficiencia renal, para 
resolver a insuficiencia renal e preservar o parenquima renal 
ate o tratamento definitivo; 

• muito raramente, para decidir entre a possibilidade de recu- 
peragao do parenquima renal ou nefrectomia. 

Seguimento 

Os pacientes operados por EJUP tern risco de piora funcional 
do rim operado e re-estenose da JUP. 0 seguimento, tradicio- 
nalmente por 5 anos, baseia-se em US associadas a cintilogra- 
fias quando necessario. Cintilografias dinamicas nao devem 
ser solicitadas antes de 4 meses pos-operatorio, sob pena de 
detectar HN por edema e alteragoes agudas da anastomose, 
que se resolverao espontaneamente. 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer a alta incidencia de hidronefrose fetal e a 
grande probabilidade de resolugao espontanea. 

• Conhecer os principios embriologicos da formagao do 
aparelho urinario e como influenciam a detecgao de 
uropatias fetais. 

• Conhecer a classificagao SFU das hidronefroses fetais e 
suas limitagoes. 

• Reconhecer que exames ultrassonograficos detalhados 
sao fundamentals para determinar o algoritmo de 
conduta nas hidronefroses fetais. 

• Reconhecer as caracterfsticas ultrassonograficas em 
casos suspeitos do diagnostico de valvula de uretra 
posterior. 

• Conhecer os dados especfficos que autorizam o 
aconselhamento de cirurgia fetal em casos de suspeita 
intrauterina de valvula de uretra posterior. 

• Conhecer as indicagoes, limitagoes e utilidades das 
cintilografias renais (estatica e dinamica). 
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SANGRAMENTO DIGESTIVO 

Roberto Antonio Mastroti 


Introdugao 

A ocorrencia de sangramento e o motivo de 10 a 15% das con- 
sultas de gastroenterologia pediatrica. 0 sangramento digesti¬ 
vo, mesmo de pequeno porte, causa profunda preocupagao nos 
pais, razao pela qual o pediatra deve estar preparado para infor- 
mar o grau de gravidade do quadro, a fim de tranquiliza-los. 

A grande maioria dos sangramentos na infancia e pouco im- 
portante, sendo decorrente de causas trataveis clinicamente e 
nao necessitando de cirurgia. Os poucos casos que constituem 
uma emergencia devem ser tratados no pronto atendimento, e, 
em seguida, orientados para o tratamento da causa de forma 
eletiva. Somente urn numero muito restrito de criangas neces- 
sita de cirurgia ou de procedimento endoscopico de urgencia 
para coibir o sangramento. Grande numero de criangas apre- 
senta sangramento digestivo que cessa espontaneamente antes 
que se descubra sua etiologia, permanecendo sem diagnostico. 

Classificagao 

Os sangramentos digestivos sao classificados em hemorragias 
digestivas altas e hemorragias digestivas baixas, de acordo com o 
local de sangramento. Outra classificagao e quanto a intensidade 
da perda sanguinea, estando acima ou abaixo de 10% da volemia. 

Finalmente, ha a classificagao etiologica, de acordo com a 
causa da hemorragia. 

Sangramento alto 

0 sangramento alto apresenta-se por hematemese, secregao 
gastrica sanguinolenta e/ou melena. A primeira medida e a 
passagem de sonda nasogastrica para verificar a presenga de 
sangue, e, se na aspiragao da sonda nao houver sangue, ocor- 
rendo apenas melena, deve-se pensar em sangramento baixo. 

Sangramento baixo 

Apresenta fezes com sangue, sangramento retal, hematoque- 
sia ou melena. Deve-se passar sonda nasogastrica e lavar o es- 
tomago para verificar se o sangramento nao e alto. Em seguida, 
deve-se realizar exame da regiao anal e toque retal. 


Diagnostico 

A hipotese diagnostica e feita com historia e exame fisico, parti- 
cularmente da regiao anal, toque retal e avaliagao da quantida- 
de de sangue perdido, sendo a taquicardia sinal importante 
nessa analise. Os exames laboratoriais, hematocrito e hemo- 
globina, confirmam o grau de anemia. A endoscopia digestiva 
alta (EDA) e a colonoscopia sao auxiliares importantes para de- 
finir o diagnostico e, muitas vezes, tratar o foco da hemorragia. 

Existem ainda falsas hemorragias, quando a crianga ingeriu 
alimentos como beterraba, com corantes, como gelatina, e al- 
guns medicamentos, como o sulfato ferroso. 0 teste com agua 
oxigenada pode esclarecer a falsa hemorragia. 

A historia pode revelar dados como a quantidade de sangue 
no vomito ou nas fezes, seu aspecto, se o sangue esta por fora 
das fezes ou misturado a ela, se os vomitos coincidem com as 
refeigoes, etc. 0 conhecimento de doengas da crianga pode su- 
gerir algumas afecgoes que podem cursar com sangramento, 
como coagulopatias, doengas renais, uso de quimioterapia, 
smdrome de Miinchhausen, etc. 

As afecgoes que podem causar sangramentos digestivos de¬ 
vem ser conhecidas, de modo que a distribuigao por faixa eta- 
ria facilita a identificagao da etiologia. Portanto, quanto a ida- 
de, os pacientes sao classificados em tres grupos: 

• recem-nascidos: ate 1 mes; 

• lactentes: de 1 mes a 2 anos; 

• criangas maiores: acima de 2 anos. 

Para facilitar o raciocinio diagnostico, serao abordadas neste 
capitulo as doengas que provocam hemorragias altas e baixas 
nos tres grupos etarios. 

Sangramento alto 

Recem-nascidos 

As causas mais comuns nessa faixa etaria sao: sangue mater- 
no ingerido, doenga hemorragica do recem-nascido e gastrite 
de estresse. Outras causas podem decorrer de coagulopatias, 
septicemia e malformagoes vasculares. 
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Sangue materno ingerido 

0 recem-nascido deglute sangue, seja durante o parto, seja ao 
mamar quando os mamilos apresentam fissuras. Deve-se fa- 
zer o teste de Apt, que revela se o sangue e do recem-nascido 
ou da mae, mas nao ha necessidade de tratamento. 

Doenga hemorragica do recem-nascido 
Os neonatologistas devem sempre administrar vitamina K ao 
recem-nascido, pois os fatores de coagulagao ligados a essa vi¬ 
tamina caem nos primeiros 3 dias de vida. Essa medida faz 
esse problema praticamente desaparecer. Alguns fatores, en- 
tretanto, permitem que a doenga se manifeste, como alteragao 
da flora por antibioticoterapia, ma absorgao de lipfdios por 
mucoviscidose, sepse e amamentagao materna. 

Se o problema prosseguir, deve-se pesquisar coagulopatia e, 
se negativa, pensar em gastrite e solicitar endoscopia. 

Gastrite de estresse 

As gastrites de estresse ocorrem quando as condigoes de nas- 
cimento sao dificeis, o recem-nascido esta com algum proble¬ 
ma grave, geralmente respiratorio, ou, ainda, quando necessi- 
ta de cuidados intensivos. 

0 tratamento consiste em confirmar por endoscopia e ins- 
talar tratamento clinico com lavagem de sonda orogastrica e 
bloqueadores de H2. 

Lactentes 

Gastrite, doenga ulcerosa peptica e esofagite. Outras situagoes 
sao trauma por sonda de gastrostomia e ingestao de corpo es- 
tranho. 

Gastrite e doenga ulcerosa peptica 
Em geral, sao primarias e associadas a presenga de Helicobac¬ 
ter pylori. Podem ocorrer quadros secundarios a trauma, gra¬ 
ves infecgoes, queimaduras, doenga de Crohn, uso de drogas 
anti-inflamatorias, etc. 

A gastrite deve ser confirmada por endoscopia com biopsia 
e tratada com uso de inibidores da bomba de protons, blo¬ 
queadores de H2 ou antiacidos. Raramente e preciso intervir 
com cirurgia, somente em quadros de hemorragia nao contro- 
lavel, estenose ou perfuragao. 

Esofagite 

Frequentemente decorre da doenga do refluxo gastroesofagico 
(DRGE), com sintomas de regurgitagao, nao ganho de peso, 
anemia e infecgoes pulmonares. A hipotese diagnostica deve 
ser confirmada endoscopicamente com exames como estudo 
radiologico de esofago, estomago e duodeno (EED), pHmetria 
de 24 horas, manometria, cintilografia e, mais recentemente, 
impedanciometria. Tambem deve ser diferenciada do refluxo 
gastroesofagico fisiologico (RGE), o que e feito por meio da 
historia. 0 tratamento e clinico, postural, com dieta espessada, 
volume menor das refeigoes e aumento da frequencia, medi- 
camentos, etc., por 6 semanas; nao cessando as regurgitagoes, 
deve-se recorrer aos exames para afastar a DRGE. A DRGE 
deve ser tratada cirurgicamente com a construgao de valvulas 


antirrefluxo. Nao se deve esquecer a hernia hiatal, que, uma 
vez diagnosticada, por EED e endoscopia, tern tratamento ci- 
rurgico. Ocorrem tambem esofagites virais, por citomegalovi- 
rus, herpes virus simples ou herpes zoster, cujo tratamento in- 
clui antivirais. Essas esofagites sao mais comuns nas criangas 
imunodeprimidas. 

Criangas maiores 

Esofagite, gastrite, doenga ulcerosa peptica e varizes esofagi- 
cas e gastricas, alem do sangramento por Mallory-Weiss (le- 
sao do esofago por esforgo ao vomitar), trauma por sonda de 
gastrostomia, sindrome de Miinchhausen, corpo estranho e 
quimioterapia. 

Neste grupo, o fluxograma e semelhante: se com baixa ida- 
de, 15 a 30 dias de vida e vomitos em jato, pedir ultrassonogra- 
fia (US) para verificar presenga de oliva pilorica; nos demais 
casos, pedir EDA. Caso a endoscopia nao faga o diagnostico e 
o sangramento cesse, observar e usar inibidores da bomba de 
protons e bloqueadores de H2. 

Quando a EDA for diagnostica (biopsia, escleroterapia, li- 
gadura) e o sangramento prosseguir, esta indicada a angiogra- 
fia e a laparotomia. 

Varizes esofagicas e gastricas 
Sao decorrentes da hipertensao portal, que pode ser pre, intra 
ou pos-hepatica. Nos casos de hipertensao portal pre-hepati- 
ca, o sangramento costuma cessar espontaneamente, deven- 
do-se tratar a causa da hipertensao portal. Ja nos casos de in¬ 
tra ou pos-hepatica, quando a cirrose ja se instalou, o 
transplante deve ser pensado apos medidas que controlem o 
sangramento. Deve-se lembrar que a cateterizagao da veia um¬ 
bilical muitas vezes e responsavel pela trombose da veia porta. 

0 vomito de sangue e repentino e de grande volume, 
devendo-se ter o cuidado de nao criar urn paciente politrans- 
fundido, situagao em que o sangramento se mantem. Com o 
paciente estabilizado, realiza-se EDA, que confirma o diagnos¬ 
tico, e realiza-se a esclerose ou a ligadura das varizes. 

0 balao intraesofagico serve para bloquear temporariamen- 
te a hemorragia ate a estabilizagao do paciente. Confirmado o 
diagnostico, podem ser usados vasoconstritores, como octreo- 
tida, vasopressina e somatostatina. Na falha do tratamento 
endoscopico, a construgao de urn shunt portossistemico intra- 
-hepatico (TIP) deve ser considerada, com realizagao via jugu¬ 
lar. Finalmente, resta fazer urn shunt cirurgico. 

Sangramento baixo 

Recem-nascidos 

Fissura anal, enterocolite necrosante, ma rotagao intestinal 
com volvo e doenga de Hirschsprung com enterocolite. 

Fissura anal 

Deve-se examinar a regiao anal e, se houver fissura, indicar 
amolecimento das fezes e banhos de assento, alem de poma- 
das para diminuir a dor. Raramente ha necessidade de cirurgia. 
Quando houver lesoes da mucosa anal, pensar em doenga in- 
flamatoria do intestino. 
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Enterocolite necrosante 

Os prematuros sao os mais sujeitos a esse tipo de sangramen¬ 
to, com estrias de sangue vivo nas fezes. A mortalidade e alta 
(40%), assim como a incidencia em UTI neonatal (1 a 7,7%). 
Os sinais sao caracteristicos: vomitos biliosos, ileo paralitico 
infeccioso, distensao, eritema da parede abdominal, palpagao 
de massa abdominal e, as vezes, saida de muco com sangue 
pelo anus. 0 quadro predominante e infeccioso, o sangramen- 
to nao e importante e o tratamento e o mesmo da enterocolite. 

Ma rotacao com volvo 

E a situagao de emergencia cirurgica mais importante do pe- 
riodo neonatal. 0 quadro tern inicio abrupto, com melena e 
vomitos biliosos. 0 exame radiologico mostra angulo de Treitz 
em localizagao normal e, as vezes, imagem de “bico de passaro” 
se a obstrugao e completa. Podem ainda ser percebidas algas 
volvuladas com imagem de “rodamoinho”. A cirurgia deve ser 
realizada o mais rapidamente possivel e consiste em desfazer 
o volvo, verificar se as algas sao viaveis e seccionar a banda pe¬ 
ritoneal de Ladd, liberando o duodeno, e, ainda, realizar apen- 
dicectomia. 

Doenga de Hirschsprung com enterocolite 
0 megacolon congenito, uma vez que as fezes permanecem 
por longo periodo no tubo digestivo, leva a grandes alteragoes 
da flora bacteriana, com o risco de instalagao de enterocolite 
grave. Frequentemente esse quadro evolui para sepse e obito. 
Deve-se fazer a profilaxia da enterocolite, mantendo o colon 
limpo ate o tratamento cirurgico do megacolon. 

Lactentes 

Deve-se pensar em fissura anal, alergia a proteina do leite, in- 
vaginagao e duplicagao intestinal. Hiperplasia nodular linfoi- 
de do reto, diarreia infecciosa, gangrena do intestino, gas- 
troenteropatia eosinofflica, introdugao de corpo estranho no 
reto e trombocitopenia adquirida tambem podem provocar 
sangramentos. 

Invaginacao 

E a causa mais comum de sangramento baixo nessa faixa eta- 
ria. Ocorre com mais frequencia entre 6 meses e 1 ano de idade, 
sendo 90% ileocecocolicas. 0 quadro clinico e de dor abdomi¬ 
nal em colica, vomitos, distensao abdominal, parada de elimi- 
nagoes e saida de muco e sangue pelo anus, com aspecto de 
“geleia de morango”, o que pode ser percebido tambem pelo to¬ 
que retal. 

A confirmagao diagnostica e feita por meio de US, mas a 
tentativa de desinvaginagao e feita por enema opaco com ba- 
rio ou soro fisiologico sob radioscopia ou US. Caso nao se obte- 
nha sucesso, o tratamento e cirurgico. 

Alergia a proteina do leite 

Pode provocar sangramentos intestinais, raramente notados 
nas fezes, percebidos, em geral, pela anemia resultante e con- 
firmada por hemograma, pesquisa de sangue nas fezes e testes 


de alergia ao leite. 0 tratamento e clinico, com exclusao de lei¬ 
te e derivados. 

Duplicagao intestinal 

As duplicagoes intestinais que tern comunicagao com o intes¬ 
tino normal comportam-se como verdadeiros diverticulos e 
podem provocar sangramentos pelo mesmo mecanismo que 
os diverticulos de Meckel. 0 diagnostico e feito pela US nas 
duplicagoes e mapeamento para o diverticulo de Meckel, e o 
tratamento e a cirurgia. 

Crianga maior 

Deve-se pensar em polipos, diverticulo de Meckel, colite infec¬ 
ciosa, doenga inflamatoria do intestino e lesoes vasculares. 
Fissura anal, hiperplasia linfoide do reto, sindrome hemoliti- 
co-uremica, purpura de Henoch-Schonlein e gastroenteropa- 
tia eosinofflica tambem sao causas de sangramento nesse gru- 
po etario. 

Polipos 

Os mais comuns sao os polipos retais, hamartomatosos e, em 
geral, sao unicos e alcangaveis, em 80% dos casos, pelo toque 
retal. 

0 exame das fezes mostra estrias de sangue, e o tratamento 
e a polipectomia. Quando nao tocaveis, deve-se realizar a colo- 
noscopia para diagnostico e tratamento. Existem varias poli- 
poses, algumas familiares, que sao lesoes pre-malignas. 

Diverticulo de Meckel 

0 diverticulo de Meckel e a causa mais frequente de sangra¬ 
mento retal importante em criangas. A presenga de mucosa 
gastrica no diverticulo provoca ulceragao na parede intestinal 
junto ao diverticulo, causando sangramentos baixos. 0 diag¬ 
nostico pode ser confirmado por mapeamento com tecnecio 
radioativo Tc99. 0 tratamento e cirurgico, com diverticulecto- 
mia. Alguns autores sugerem embolizagao, ainda que esse 
metodo parega menos adequado. 

Colite infecciosa 

Quando ocorre diarreia associada a sangramento, e possivel 
que se trate de uma colite infecciosa, que sera confirmada pe- 
las culturas. 0 Clostridium difficile deve ser lembrado se a 
crianga estava recebendo antibioticos anteriormente. Outras 
bacterias podem provocar sangramento, como Escherichia coli , 
Salmonella , Shiguella e Campylobacter. 

Doenga inflamatoria do intestino 
Cerca de 15 a 20% dos casos sao diagnosticados na infancia. 
Tanto a colite ulcerativa como a doenga de Crohn podem pro¬ 
vocar diarreia com sangue. 0 diagnostico de certeza e obtido 
pela colonoscopia com biopsia. 

Lesoes vasculares 

Hemangiomas, malformagoes venosas e arteriovenosas e vas¬ 
culites, embora raras na crianga, podem causar hemorragias 
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importantes. 0 diagnostico inclui colonoscopia e arteriografia 
digital, e o tratamento costuma ser cirurgico. 

Hemorragias de grande porte 
As hemorragias de grande porte, acima de 10% da volemia, 
merecem cuidados intensivos. Deve-se corrigir, inicialmente, 
com 20 mL/kg de Ringer lactato em bolo e, em seguida, verifi- 
car a necessidade de reposigao de sangue ou concentrados. 

A taquicardia e o melhor indicador de perda sangumea im- 
portante. Algumas afecgoes podem provocar hemorragias gra¬ 
ves, como varizes esofagicas da hipertensao portal, ulcera do 
diverticulo de Meckel, malformagoes vasculares e ulcera pep- 
tica. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Estar preparado para tranquilizar os pais da crianpa 
com sangramento digestivo, pois esta e a causa de 10 a 
15% das consultas ao gastroenterologista pediatrico. 

• Saber classificar os sangramentos digestivos em 
hemorragias digestivas altas e hemorragias digestivas 
baixas, de acordo com o local do sangramento. 

• Diagnosticar o sangramento com base na historia e no 
exame ffsico. 
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CAPITULO 17 


COMPLICACOES 
CIRURGICAS DO 
DIVERTICULO DE MECKEL 
E DE OUTROS 
REMANESCENTES 
VITELINICOS 


Wilberto Trigueiro 


Definigao 

0 diverticulo de Meckel (DM) e remanescentes vitelinicos re- 
presentam um espectro de anomalias derivadas do conduto 
onfalomesenterico ou ducto vitelino decorrentes da falha de 
sua involugao parcial ou total durante a fase embrionaria. Po- 
dem ser assintomaticos ou determinar complicagoes cirurgicas 
precoceoutardiamente. ODMeomaisfrequentederivadovi- 
telinico em torno de 90% dos casos e sede de importantes cau- 
sas de complicagoes cirurgicas, especialmente na infancia. 1 ’ 2 

Nogdes basicas de embriologia 

0 conduto onfalomesenterico e uma comunicagao embriona¬ 
ria que liga o saco vitelino ao intestino primitivo em desenvol- 
vimento, surgindo em torno da 4 a semana de gestagao. Poste- 
riormente, o ducto vitelino inicia o processo de obliteragao, 
transformando-se em fino cordao fibroso, reabsorvendo-se 
completamente em torno da 10 a semana de gestagao. 2 Caso 
permanega totalmente permeavel, havera a persistence com- 
pleta do ducto vitelino. Nas situagoes em que ha regressao 
parcial, decorrem varias afecgoes: cisto vitelino, sinus umbili¬ 
cal, polipo umbilical, diverticulo de Meckel e banda fibrosa 
(Figural). 

Diverticulo de Meckel - considera<poes iniciais 

Apesar de referido anteriormente, foi Johann Friedrich Mec¬ 
kel, em 1809, 3 quern descreveu o diverticulo que leva seu 
nome (Figura 2), a partir do ducto vitelino. E constituido por 
estrutura tubular decorrente da persistence parcial e proxi¬ 
mal ao intestino delgado do conduto onfalomesenterico. Des- 
crita como a anomalia congenita mais comum do tubo 
digestivo, ocorre em cerca de 1,5 a 3% da populagao geralA 2 
Localiza-se na borda antimesenterica do fleo terminal, 
aproximadamente 40 a 100 cm da valvula ileocecal, com 
comprimento medio de 4 a 5 cm contendo todas as cama- 
das da parede intestinal, sendo na maioria dos casos total¬ 
mente assintomatico, e muitas vezes um achado acidental 
durante cirurgia abdominal. Estima-se, em longas series, 


que a probabilidade de ser sintomatico varia de 4,2 a 6,4%, 
sendo que 75% ocorre em criangas abaixo dos 10 anos de 
idade, sendo 30% antes de 1 ano de vida. 2 ' 5 Um cordao fi- 
broso partindo de sua extremidade livre pode uni-lo a base 
do umbigo ou a outra estrutura abdominal, em torno de 
25% dos casos, predispondo a obstrugao intestinal. 1 ’ 45 
Quando presente em um saco herniario, denomina-se her¬ 
nia de Littre. 



Figura 1 Anormalidades da involugao do ducto vitelino. 
(A) Persistence do ducto vitelino. (B) Sinus umbilical. 
(C) Cisto vitelino. (D) Diverticulo de Meckel. (E) Polipo 
umbilical. (F) Diverticulo de Meckel com banda fibrosa. 

Fonte: adaptada de Anais Brasileiros de Dermatologia. 
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Figura 2 Diverticulo de Meckel durante ato operatorio. 

Complicagoes cirurgicas do divertfculo 
de Meckel 

Geralmente surgem nos lactentes (metade dos casos), e as 
mais frequentemente descritas alternam-se entre a obstrugao 
e a hemorragia intestinais, 2 ’ 4 ’ 5 que podem ameagar a vida da 
crianga. Na experiencia do autor, a causa obstrutiva e a mais 
comum. 

Hemorragia intestinal baixa 

Considerada em algumas series como a complicagao mais co- 
mum. 45 0 DM pode conter tecido gastrico ectopico, determi- 
nando ulcera peptica local ou no lleo adjacente, gragas a pro- 
dugao de acido cloridrico. 3 ’ 5 E a causa mais comum de 
hemorragia digestiva grave em criangas. 0 sangramento 
usualmente e profuso e indolor, podendo levar a palidez inten- 
sa, com eliminagao de fezes com sangue vivo ou amarronzado, 
com ou sem coagulos, que geralmente cede naturalmente, 
mas com tendencia a recorrencia, podendo ser necessaria oca- 
sionalmente reposigao sangumea. 0 diagnostico diferencial e 
feito com coagulopatias, polipos intestinais, hemangioma, 
malformagao arteriovenosa, alergia a leite, colite ulcerativa e 
duplicagao intestinal. 3 0 diagnostico e realizado por meio da 
cintilografia com tecnecio-99m, sob a forma de pertecnetato, 
pois as celulas parietais da mucosa gastrica tern afinidade pelo 
isotopo. 6 ’ 7 Com a introdugao endovenosa do farmaco, haven- 
do mucosa gastrica ectopica, aparece area focal contendo ma¬ 
terial isotopico geralmente no quadrante inferior direito (pos- 
sivel local do diverticulo) (Figura 3). Normalmente o estomago 
capta o marcador havendo visualizagao da bexiga, pois o iso¬ 
topo tern eliminagao renal. Visualizagao mais tardia (1 hora 
depois) ou nula pode acontecer quando a mucosa heterotopi- 
ca e de pequena quantidade para captar o farmaco, em casos 
de transito intestinal rapido e necrose da ulceragao. A sensibi- 
lidade do exame varia de 25 a 92%, e a especificidade e de 95%, 
com 33,3% de falso-negativo. 35 ' 7 Resultados falso-positivos 
podem aparecer em duplicagao intestinal com mucosa gastri¬ 
ca ectopica, obstrugao urinaria e raramente obstrugao 
intestinal. A laparoscopia pode auxiliar no diagnostico quan¬ 
do a cintilografia e negativa. 3 5 8 0 tratamento cirurgico e a di- 


Figura 3 Cintilografia com tecnecio-99m demonstra area 
de captagao do farmaco por mucosa gastrica ectopica no 
quadrante inferior direito (seta) em divertfculo de Meckel. 


verticulectomia, que pode ser feita por laparoscopia ou laparo- 
tomia. 

Obstrugao intestinal 

Pode ser decorrente de hernia interna, em razao da banda fi¬ 
brosa que se estende da extremidade livre do DM, unindo-o a 
parede abdominal, a outro orgao ou ao mesenterio, predispon- 
do, assim, a volvo intestinal. Pode ocasionar necrose e ate pe- 
ritonite se o diagnostico for tardio; e mais frequente em lac¬ 
tentes jovens. 2-4 Inicialmente, a dor abdominal e do tipo colica, 
associada a vomitos biliosos e distensao abdominal. Com o 
passar das horas, surgem sinais de toxemia e desidratagao, e o 
abdome torna-se bastante doloroso, podendo evoluir com ne¬ 
crose de alga, perfuragao e peritonite, com grande risco 
para o paciente. 0 quadro clinico e a radiografia simples do 
abdome em decubito dorsal e ortostatica fazem o diagnos¬ 
tico de quadro obstrutivo, sendo o diverticulo como causa 
identificado durante a cirurgia, cujo procedimento varia de 
acordo com os achados operatorios. 

A outra forma - e mais frequente - de obstrugao e a in- 
vaginagao intestinal 2 5 com quadro de dor tipo colica inter- 
mitente e eliminagao de fezes e muco sanguinolento pelo 
anus, peristaltismo de luta e massa palpavel na topografia 
dos colons, sendo o diagnostico feito pela ultrassonografia 
(US). 0 diverticulo de Meckel pode impedir a redugao hi- 
drostatica da intussuscepgao, forma comum de tratamento 
em lactentes entre 4 e 24 meses de idade sem sinais de irri- 
tagao peritoneal. A indicagao cirurgica vai identificar o di¬ 
verticulo de Meckel, e o tratamento operatorio deve ser a 
diverticulectomia ou a ressecgao intestinal localizada, se- 
guida de enteroanastomose. 

Diverticulite 

Pouco frequente, pelo fato de a base do diverticulo ser larga e 
nao conter tecido linfoide para obstrui-lo, podendo ter origem 
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peptica. 35 Pode determinar dor abdominal recorrente por acu- 
mulo de enterolitos e causar diverticulite cronica. Quando a 
base e estreita, e o diverticulo, longo, a obstrugao do lumen 
por enterolito ou corpo estranho favorece a inflamagao, perfu- 
ragao ou mesmo necrose. Determina quadro de abdome cirur- 
gico, com dor abdominal, nauseas, vomitos e febre, podendo 
ser confundida com apendicite aguda; o diagnostico definitivo 
geralmente e efetuado durante a cirurgia, que pode ser lapa- 
roscopica. 5 ’ 9 A US pode auxiliar no diagnostico. 

Perfuragao 

Complicagao grave que ocorre principalmente antes dos 2 
anos de idade, podendo ser decorrente de diverticulite ou ul- 
cera peptica decorrente de mucosa gastrica ectopica, determi- 
nando quadro de dor abdominal com peritonite. 4 

Persistence do conduto vitelino 

Consiste na comunicagao congenita do umbigo ao ileo - fistu¬ 
la ileoumbilical (Figura 4) com saida de conteudo intestinal, 
seja gasoso ou secregao verde-amarelada, determinando hipe- 
remia da pele adjacente, com infecgao secundaria. E a segun- 
da anomalia mais frequente derivada do ducto vitelino. 5 Em 
alguns casos, antes da queda do coto umbilical, ja pode ser 
presenciada a lesao. 0 diagnostico e feito pela inspegao e mu¬ 
cosa intestinal frequentemente e vista com orificio central por 
onde drena secregao (Figura 5). Em casos de duvida diagnosti- 
ca, radiografar o abdome apos injegao de poucos mL de con- 
traste iodado atraves da sonda introduzida na fistula. Pode ha¬ 
ver prolapso da mucosa se a fistula for larga, com maior 
incidencia nos primeiros 6 meses de vida. 235 0 tratamento ci- 
rurgico consiste em ressecar toda a fistula ate o ileo, concluin- 
do com onfaloplastia. 

Encontro acidental de diverticulo de Meckel 

Pode ser encontrado durante outros procedimentos cirurgicos 
abdominais ou laparoscopia diagnostica. 5810 Tern sido contro- 
versa a necessidade da diverticulectomia em casos assintoma- 



Figura 4 Apos queda do coto umbilical, visualiza-se 
mucosa intestinal por persistence do ducto vitelino. 


ticos. A indicagao cirurgica justifica-se quando presentes duc- 
tos vitelinos remanescentes que predisponham a obstrugao 
intestinal, na presenga de tumores ou dor abdominal de ori- 
gem indeterminada. 10 

Sinus umbilical 

Consiste na persistence distal do ducto vitelino, com presenga 
de mucosa intestinal em pequena depressao em fundo cego ao 
nivel do umbigo, por onde drena secregao mucoide, deixando 
a regiao sempre umida. Pelo fato de nao se comunicar com o 
intestino, nao sai conteudo intestinal. 4 Urn sinograma com 
contraste iodado raramente e necessario, sendo indicado 
quando ha duvida diagnostica. A ressecgao cirurgica e curativa. 

Polipo umbilical 

Presenga de mucosa intestinal na parte externa da cicatriz 
umbilical (Figura 6), remanescente do ducto vitelino, sob for¬ 
ma de pequeno nodulo de coloragao vermelho-vivo, peduncu- 
lado ou nao, sem orificio central e que drena secregao mucoi¬ 
de. 1 ’ 2 ’ 4 Diferencia-se do granuloma umbilical, o qual, alem de 



Figura 5 Persistence do ducto vitelino, visualizando-se na 
regiao umbilical mucosa intestinal com orificio central e 
hiperemia da pele adjacente. 




Figura 6 Polipo umbilical, visualizando-se mucosa 
intestinal. 









2136 . TRATADO DE PEDIATRIA • SE£AO 25 CIRURGIA PEDIATRICA 


nao apresentar tecido intestinal, tem coloragao palida e regri¬ 
de com nitrato de prata topico. 0 polipo usualmente contem 
fragmentos de mucosa gastrica e pode estar associado a outras 
formas de remanescentes do ducto vitelino. 3 A excisao cirurgi- 
caeo tratamento recomendado. 0 exame histologico confir- 
ma o diagnostico. 

Cisto vitelino 

Consiste na presenga cistica da porgao media do ducto viteli¬ 
no apresentando revestimento mucoso em seu interior, pren- 
dendo-se ao umbigo e ao ileo atraves de cordao fibroso, po- 
dendo determinar quadro obstrutivo por hernia interna. 2 " 4 
Outra complicagao e o aumento da pressao no interior do cisto 
em razao da produgao crescente de muco, predispondo a is- 
quemia e perfuragao subsequente, originando quadro abdo¬ 
minal agudo. A US pode visualizar o cisto com debris no inte¬ 
rior. 0 diagnostico geralmente e operatorio, podendo ser 
confundido com varias causas de abdome cirurgico, inclusive 
apendicite. 0 cisto vitelino, quando pequeno, pode ser assin- 
tomatico. 4 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Entender a embriogenese do diverticulo de Meckel e 
dos remanescentes possfveis do duto vitelino. 

• Saber as principals complicagoes do diverticulo de 
Meckel e as razoes pelas quais acontecem. 

• Reconhecer precocemente as causas obstrutivas 
cirurgicas abdominais do diverticulo de Meckel, pois 
podem ameagar a vida da crianga. 

• Considerar a enterorragia na crianga como complicagao 
da patologia citada, pois pode levar a choque 
hipovolemico. 
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CAPITULO 18 


APENDICITE AGUDA 

Jose Roberto de Souza Baratella 
Jose Raimundo Bahia Sapucaia 


Introdupao 

A apendicite aguda (AA) e a causa mais frequente de abdome 
agudo cirurgico da crianga e, embora seus efeitos letais sejam 
conhecidos ha centenas de anos, apenas no seculo XIX a 
doenga se tornou mais conhecida, sendo propostas as apendi- 
cectomias curativas. 

Incidencia 

As apendicites ocorrem em qualquer faixa etaria, do recem- 
-nascido ao idoso, mas sao mais frequentes a partir da idade 
escolar, ate a maturidade. A incidencia e discretamente maior 
no sexo masculino. 

Etiopatogenia 

A obstrugao da luz apendicular por fecalito (presente em 20% 
dos casos) ou por hiperplasia linfoide intramural, seguida de 
proliferagao bacteriana distal (em orgao em fundo cego), e a 
causa etiopatogenica que explica a ocorrencia das apendicites. 
Eventualmente, essa obstrugao e determinada por uma se- 
mente ou mesmo urn verme (Ascaris lumbricoidis). 

Sao descritas quatro fases evolutivas do processor edema- 
tosa, flegmonosa, gangrenosa e perfurada. As duas primeiras 
desenvolvem-se, em geral, em 24 a 36 horas, sendo considera- 
das apendicites em fase inicial (nao complicadas). As restan- 
tes aparecem classicamente apos 2 a 3 dias de historia e cons- 
tituem apendicites em fase avangadas (complicadas). 

Diagnostico 

Na fase inicial, o paciente apresenta triade sintomatica carac- 
terizada por dor periumbilical, febre moderada e anorexia. A 
dor migra para a fossa iliaca direita (FID); a febre, inicialmen- 
te, e quase sempre moderada (abaixo de 38°C), elevando-se 
acima de 38,5°C em quadros de peritonite franca (questionar 
o diagnostico de apendicite em casos iniciais ja com febre ele- 
vada); a anorexia e tao importante que se deve desconfiar de 
“apendicite” em crianga com desejo de se alimentar. Note-se, 
entretanto, que os sintomas classicos de AA aparecem em so- 


mente cerca de 50% dos casos, o que ressalta a dificuldade 
diagnostica inerente a doenga. 

Ao exame fisico, o que mais chama a atengao, no initio, e a fa¬ 
cies de sofrimento e a postura do paciente, quieto, sem muita 
mobilidade, ja que a movimentagao desencadeia dor pela irrita- 
gao peritoneal. Nao se deve deixar de inquirir se, no trajeto para 
o consultorio/hospital, a crianga referia dor quando o veiculo 
que a transportava passava por alguma irregularidade do terreno. 

0 paciente geralmente apresenta febre de pequena intensi- 
dade e quadro de irritagao peritoneal, demonstrado pelos si- 
nais classicos de Blumberg (descompressao brusca dolorosa 
na fossa iliaca direita - FID) e de Rovsing (compressao retro- 
grada da porgao descendente do colo que desencadeia dor na 
fossa iliaca contralateral). A simples percussao da parede ab¬ 
dominal ja determina dor mais intensa na FID, evidenciando 
o quadro de peritonite. As manobras palpatorias devem, ideal- 
mente, ser iniciadas longe do ponto apendicular. 

Com a progressao do quadro, a peritonite torna-se generali- 
zada, a febre aumenta e o paciente pode evoluir para choque 
septico, geralmente apos 7 a 10 dias de historia. Esse periodo, 
no entanto, pode variar amplamente em fungao da idade e das 
defesas naturais da crianga. 

0 toque retal e urn exame util e geralmente revela dor na ca- 
vidade pelvica a direita e, em meninas, abaulamento da esca- 
vagao retouterina (fundo de saco de Douglas - FSD), quando 
ha colegao purulenta nesse local. Entretanto, por ser urn pro- 
cedimento desconfortavel, sua realizagao e restrita aos casos 
de duvida diagnostica. 

Existem varios sistemas de pontuagao para o diagnostico 
de AA, dos quais o mais conhecido e o de Alvarado; porem, 
em nosso meio, sao pouco difundidos. 

Situagdes peculiares 

Em 30% dos casos, o apendice tern situagao pelvica (sintomas 
urinarios, como polaciuria) e, eventualmente, colegoes na es- 
cavagao retouterina que, por irritarem o reto, podem determi- 
nar diarreia, dificultando o diagnostico. 
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Em 5% dos casos, o apendice e retrocecal. Nessas condi- 
goes, a dor e lateroposterior ou lombar. Em pacientes portado- 
res de vicio de rotagao intestinal, o apendice cecal ocupa posi- 
gao anomala na cavidade abdominal, de modo que a 
localizagao da dor acompanha a anatomia. 

Em recem-nascidos com AA, deve-se excluir a possibili- 
dade de doenga de Hirschsprung associada. Criangas jovens, 
com menos de 2 anos de idade, geralmente possuem omento 
curto e nao bloqueiam bem quadros infecciosos intraperito- 
neais. Assim, nesses pacientes, a AA evolui mais rapidamente 
para peritonite generalizada. 

Exames laboratoriais e imagenologicos 

Embora o diagnostic de AA seja essencialmente clinico, al- 
guns exames podem ajudar, inclusive, no acompanhamento 
dos pacientes. 

Hemograma 

Geralmente revela leucocitose moderada (ate 15.000/mL) e 
desvio a esquerda dos neutrofilos. Valores maiores sugerem 
apendicites complicadas. Resultados normais apontam forte- 
mente contra a hipotese de AA, ja que menos de 10% dos ca- 
sos evoluem com hemograma normal. A aplicagao maior do 
exame, entretanto, esta no acompanhamento dos casos de 
evolugao desfavoravel. 

Proteina C reativa 

Geralmente aumentada, e pouco util no diagnostic. Seu valor, 
como o do hemograma, reside na analise evolutiva dos casos 
complicados. 

Ultrassonografia de abdome 
Desde que realizada por profissional experiente, e o exame 
que melhor auxilia no diagnostic de AA. Os achados mais im- 
portantes sao: apendice nao compressivel, diametro antero¬ 
posterior < 7 mm, presenga de liquido na cavidade peritoneal 
e hiperecogenicidade periapendicular. 

Radiografia simples de abdome 
A radiografia simples de abdome, realizada em decubito dor¬ 
sal e em posigao ortostatica, e util para auxiliar no diagnostic 
das AA na ausencia de ultrassonografia. Os achados mais im- 
portantes sao: presenga de lleo paralitico regional e de alga 
sentinela na FID, escoliose antalgica com concavidade a direi- 
ta e apagamento das imagens do psoas e da linha pre-perito- 
neal, tambem a direita. 0 encontro de fecalito sugere forte- 
mente A A (Figura 1). 

Tomografia computadorizada do abdome 
Em razao da grande quantidade de irradiagao inerente ao pro- 
cesso, nao ha razao, a nao ser em alguma situagao excepcional, 
para utilizagao deste metodo em casos suspeitos de AA, ape- 
sar do alto grau de acuracia que ele apresenta. Deve-se lem- 
brar, mais uma vez, que o diagnostic de AA e essencialmente 
clinico, de modo que, em caso de duvida, a melhor conduta e 
internar o paciente e reavalia-lo periodicamente por ate 12 a 18 







Figura 1 Radiografia simples de abdome mostrando 
fecalito. 

horas. Nesse intervalo, o quadro abdominal deve se esclarecer, 
sem necessidade de manipulagoes que carreguem potencial 
de iatrogenia. 

Diagnostico diferencial 

Diante da variabilidade de formas sob as quais a AA pode se 
manifestar, admite-se o diagnostic diferencial com pratica- 
mente qualquer processo que evolua com dor abdominal. Os 
mais importantes sao: 

• infecgoes a distancia (“adenite mesenterica”): 

- tonsilite; 

- pneumonia, particularmente de base D; 

- meningite; 

- otite media aguda; 

• afecgoes do trato digestivo, de seus orgaos anexos e do peritonio: 

- gastroenterocolite aguda; 

- doenga de Crohn; 

- diverticulite de Meckel; 

- torgao de cisto epiploic; 

- colecistite; 

- outros casos de peritonite; 

- pancreatite; 

- hepatite; 

• menarca e afecgoes do trato geniturinario, particularmente 
quando localizadas a direita: 

- infecgao do trato urinario; 

- calculose ureteral ou renal; 

- pielonefrite; 

- torgao de tumor de ovario; 

- torgao de testiculo criptorquidico; 

- anexite; 

- gestagao ectopica; 

- rotura de cisto ovariano; 
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• neoplasias malignas; 

- linfoma nao Hodgkin; 

- tumor de Wilms D roto; 

- tiflite leucemica; 

• outras afecgoes: 

- purpura de Henoch-Schonlein; 

- anemia falciforme; 

- psoite; 

- porfiria; 

- doenga de Kawasaki. 

Conduta 

Embora a cura da AA passe pela apendicectomia, nao ha con- 
senso entre os cirurgioes pediatricos a respeito da conduta ci¬ 
rurgica ideal. Alguns aspectos, como o tratamento a ser dado 
ao coto apendicular (ligadura simples ou sepultamento), a ex- 
tensao da lavagem intraperitoneal e o uso ou nao de dreno pe¬ 
ritoneal, fogem ao escopo deste trabalho. Entretanto, certos 
comentarios devem ser feitos. 

Uso de antibioticos 

Existem dezenas de esquemas antibioticos, preferindo-se 
iniciar com amicacina, uma vez realizado o diagnostic de 
AA. Dependendo dos achados cirurgicos, acrescenta-se me- 
tronidazol (fase flegmonosa, com pus na cavidade) ou metro- 
nidazol + amoxicilina com clavulanato (fase gangrenosa ou 
perfurada). Assim, procura-se cobrir os germes mais preva- 
lentes Gram-negativos (E . coli e Klebsiella ), anaerobicos e o 
Enterococcus. Continua-se com o esquema antibiotic ate 
que o paciente permanega 24 horas afebril, quando e dada 
alta hospitalar, sem prescrigao de antibioticos para tratamen¬ 
to domiciliar. 

Outros esquemas sugeridos na literatura sao ceftriaxona + 
metronidazol ou mesmo monoterapia com cefotaxima. 

Apendicectomia - cirurgia de emergencia 
Embora o costume seja indicar a cirurgia tao rapido quanto 
possivel, nao se deve esquecer que a apendicectomia nao e ci¬ 
rurgia de emergencia e que atrasos de 12 a 18 horas nao pioram 
o prognostic do paciente. Ha, portanto, tempo suficiente 
para preparo pre-operatorio adequado (p.ex., reidratagao). 
Igualmente, nao ha necessidade premente de cirurgias reali- 
zadas na madrugada, quando as equipes cirurgica e anestesica 
estao cansadas. Entretanto, se as condigoes forem adequadas, 
indica-se a cirurgia tao precoce quanto possivel, a hm de se eli- 
minar, o quanto antes, a dor e o desconforto do paciente. 

Cirurgia convencional (aberta) ou 
laparoscopica (CL) 

Os dois metodos sao igualmente ehcazes no tratamento da 
AA. As vantagens referidas da CL referem-se a menor tempo 
de hospitalizagao, estetica e facilidade da cirurgia em obesos, 
ainda que apresente maior custo. Na realidade, o tempo de 
hospitalizagao depende muito da fase em que o paciente e 


operado; criangas com AA edematosa podem receber alta em 
24 a 36 horas, independentemente do tipo de abordagem ci¬ 
rurgica. Por outro lado, conforme a habilidade do cirurgiao pe¬ 
diatric, a cirurgia aberta pode ser realizada com incisoes me- 
nores e, consequentemente, mais esteticas. Em suma, os dois 
metodos sao adequados, dependendo apenas da experiencia 
cirurgica de quern esta operando, objetivando-se sempre fazer 
o melhor para o paciente e sua farmlia. 

Apendicectomia retardada 

Alguns autores preferem, em determinados casos de AA, tra- 
tar o paciente inicialmente com antibioticos e opera-lo 8 se- 
manas depois. Ate hoje, entretanto, nao foi demonstrada 
qualquer vantagem objetiva dessa proposta sobre a orientagao 
classica de apendicectomia inicial, motivo pelo qual ela conti- 
nua sendo a conduta seguida pela maioria dos cirurgioes pe¬ 
diatricos. 

Pos-operatorio 

No pos-operatorio, realimenta-se a crianga logo que as condi¬ 
goes clinicas permitam. Em geral, nos casos nao complicados, 
cerca de 12 horas apos a cirurgia. Nao se usa sonda gastrica, a 
menos que existam vomitos biliosos. 

A mobilizagao precoce e importante, inicialmente sentan- 
do-se o paciente na poltrona e estimulando sua ida ao banhei- 
ro, quando necessario. No dia seguinte, se ainda nao o fez, a 
crianga e orientada a deambulagao. Essa movimentagao e util 
para a retomada das fungoes intestinais. 

Complicagoes 

A incidencia de complicagoes tern diminuido com a adminis- 
tragao de antibioticos mais potentes, empregados nas falhas 
do protocolo terapeutico inicial, e com o acesso mais universal 
da populagao a sistemas de saude especializados. Ainda hoje, 
as complicagoes ocorrem em fungao tanto do tempo de evolu- 
gao da doenga quanto de fatores tecnicos variados, e sao signi- 
hcativamente menos frequentes em criangas operadas por 
cirurgioes pediatricos em relagao aquelas operadas por cirur¬ 
gioes gerais. 

As complicagoes mais frequentes sao: 

• abscesso na cicatriz: em geral, apresenta resolugao (esponta- 
nea ou cirurgica) por volta do 4 Q ou 5 Q dia de pos-operatorio; 

• abscesso intraperitoneal: condiciona quadros febris prolonga- 
dos, mas que quase sempre cedem a reformulagao da antibio- 
ticoterapia, nao havendo, portanto, necessidade de precipita- 
gao em se indicar reoperagao ou pungao guiada por exame de 
imagem, especialmente se o estado geral do paciente for bom; 

• ileo paralitico prolongado; 

• fistula enterica: geralmente cede com medidas de suporte nu- 
tricional; 

• sepse (raramente): pode evoluir para obito; 

• obstrugao por bridas (tardiamente); 

• infertilidade em meninas: assunto controverso sobre o qual 
nao ha conclusao definitiva. 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Lembrar que o quadro clinico (dor epigastrica que 
migra para a FID, febre moderada, anorexia e nauseas/ 
vomitos) so aparece em metade dos casos de 
apendicite aguda. 

• Reconhecer que o quadro clinico ja e, por si so, 
diagnostico de AA na maioria dos casos. 

• Saber que a apendicite aguda pode evoluir com quadro 
diarreico. 

• Indicar os exames imaginologicos mais uteis - US 
abdominal e radiografia de abdome em posigao 
ortostatica. 

• Empregar raramente a tomografia computadorizada no 
diagnostico de AA, em fungao da grande quantidade 
de radiagao inerente ao metodo. 
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MEGACOLON CONGENITO 
(MOLESTIA DE 
HIRSCHSPRUNG) 

Cesar Cavali Sabbaga 


Introdugao 

Megacolon congenito, aganglionose intestinal congenita, me¬ 
gacolon aganglionico, doenga aganglionar dos colons, agan¬ 
glionose colonica e outros termos sao utilizados para designar 
uma doenga congenita que cursa, em smtese, com disfungao 
do peristaltismo intestinal. Nos individuos portadores dessa 
molestia, e possivel identificar urn segmento intestinal distal 
estreitado, geralmente nas porgoes terminais do colo, espasti- 
co, e, a montante dele, urn segmento dilatado, grande (mega). 
A causa e a ausencia, no segmento estreitado, dos plexos ner- 
vosos murais autonomos e, portanto, de ganglios nervosos 
(aganglionose). Essa doenga ja havia sido descrita por Ruysch 
em 1691, mas foi Harold Hirschsprung, pediatra dinamarques, 
quern, pela primeira vez, em 1886, correlacionou uma doenga 
que, precocemente, causa constipagao, com urn colon conge- 
nitamente dilatado, considerado o segmento doente. 1 Pelo 
fato de a multiplicidade de termos para identificar uma enti- 
dade nosologica ser indesejavel, e como nenhuma das opgoes 
citadas foi adotada por todos os interessados, universalmente 
essa doenga e conhecida por molestia de Hirschsprung (MH). 

Nas decadas seguintes, varios estudos foram capazes de 
identificar a ausencia de celulas ganglionares em segmento 
intestinal, 2 observar que o segmento dilatado nao era a cau¬ 
sa da molestia, mas consequencia da dismotilidade do seg¬ 
mento distal 3 e, finalmente, relacionar dismotilidade e 
aganglionose. 4 7 Somente em 1948, Bill e Swenson desen- 
volveram metodo diagnostico baseado em biopsia retal e o 
primeiro tratamento cirurgico fundamentado em conheci- 
mentos de fisiopatologia. 8 Desde entao, surgiram outros 
metodos diagnostics e novas tecnicas cirurgicas. 

Epidemiologia 

A MH ocorre em, aproximadamente, 1 a cada 5.000 recem- 
-nascidos. Sua distribuigao e uniforme no mundo, sem predo- 
minio racial. A MH e cerca de quatro vezes mais comum no 
sexo masculino, sendo excegao a aganglionose colica total, 
cuja distribuigao e igual em ambos os sexos. 


Essa doenga geralmente e esporadica, mas observa-se urn au- 
mento dos relatos de incidencia familiar. Seguramente, a inci¬ 
dence familiar e maior nos casos de aganglionose colica total. 
Multiplos loci parecem estar envolvidos, incluindo cromosso- 
mos 13q22, 21q22 e 10q. 9 ’ 10 Mutagoes no Ret proto-oncogene 
tern sido associadas a neoplasia endocrina multipla (MEN) 2A 
ou 2B e MH familiar. Outros genes associados a MH incluem o 
fator neutrofico derivado de celulas gliais, o gene receptor en- 
dotelina-B e o gene endotelina-3. 1112 

A MH esta associada a sindrome de Down e 5 a 15% dos 
pacientes tambem apresentam trissomia 21. Outra associa- 
gao, menos frequente, e com a sindrome de Waardenburg, 
especialmente o tipo IV, que esta relacionada a mutagao do 
gene PAX3, com fator de transcrigao envolvendo o desen- 
volvimento da crista neural. 13 Atresias intestinais, mais fre- 
quentemente atresia de duodeno e ma rotagao, tambem fa- 
zem parte das malformagoes associadas. 

Fisiopatologia 

0 tubo digestivo primitivo e desprovido de plexos nervosos 
ate a 5 a semana de vida embrionaria. Nessa ocasiao, celulas 
nervosas primitivas, originadas da crista neural, migram para 
a parte cranial do tubo digestivo, e os neuroblastos ja podem 
ser vistos na faringe. Inicia-se urn processo de invasao da pa- 
rede do tubo digestivo por neuroblastos, no sentido cranio- 
caudal, atraves da camada muscular. Essa penetragao atinge o 
esofago na 6 a semana, o colon, na 8 a , e o reto, na 12 a . A parte fi¬ 
nal do reto, dentro do canal anorretal, cerca de 1 a 1,5 cm acima 
da linha pectinea, nao tern celulas ganglionares ou apresenta 
distribuigao irregular e variavel com a idade. 14 

Apos essa fase, os neuroblastos distribuem-se pela pare- 
de do tubo digestivo, migram para camadas mais superfi- 
ciais e maturam nas celulas ganglionares. Troncos nervo¬ 
sos parassimpaticos, provenientes da cadeia 
parassimpatica paravertebral (excitadoras), e fibras adre- 
nergicas (iriibidoras) fazem sinapse com as celulas ganglio- 
nares. 0 conjunto de celulas ganglionares e de sustentagao 
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chama-se ganglio, os prolongamentos neuronais revesti- 
dos pela bainha de Schwann constituem os troncos nervo- 
sos, e o conjunto de celulas ganglionares e seus troncos for- 
mam os plexos. 0 plexo intramuscular recebeu o nome de 
plexo de Auerbach, o submucoso profundo, de Meissner, e 
o submucoso superficial, de Henle (Figura 1). 

Segundo Tam, o processo de maturagao dos neuroblas- 
tos e, portanto, dos plexos nao seguiria exatamente a mes- 
ma cronologia da migragao, e o fleo seria o segmento final a 
maturar. 15 Sidebotham et al. estudaram o papel da citocina 
endotelina-3 na colonizagao adequada do intestino distal a 
partir um pequeno numero de celulas-tronco derivadas da 
crista neural e conclmram que o desenvolvimento normal 
dessas celulas depende da endotelina-3 produzida pelas 
celulas mesenquimais do proprio colon. 16 

Na MH, ocorre uma interrupgao da migragao dos neuro- 
blastos, a qualquer altura do tubo digestivo, e toda a porgao 
distal a parada do desenvolvimento dos plexos e denomi- 
nada aganglionar. Na forma classica, que corresponde a 
maioria dos casos (75 a 80%), o segmento aganglionar cor¬ 
responde ao reto e ao sigmoide. Formas chamadas longas, 
com segmento aganglionar comprometendo o colon ascen- 
dente ou ate o transverso, correspondem a cerca de 7% dos 
casos. Quando a migragao e interrompida no fleo terminal 
e, portanto, todo o colon e aganglionico, utilizam-se as ex- 
pressoes megacolon total ou, mais apropriadamente, agan- 
glionose colica total (aproximadamente 8 a 10% dos casos 
de MH). Em 3 a 5% do total dos pacientes com MH, a zona 
aganglionar esta limitada a uma pequena porgao terminal 
do reto, pouco acima da zona normalmente desprovida de 
ganglios, proximo ao esfmcter interno (forma curta). Com 
incidencia extremamente rara, existe a aganglionose da 
maior parte do tubo digestivo, incluindo todo o delgado ou 
mesmo o estomago. 

A propulsao do conteudo intestinal e obtida pelo movi- 
mento de ondas peristalticas propulsivas em determinado 
segmento e de ondas de relaxamento no segmento imedia- 
tamente a jusante. A coordenagao entre ondas propulsivas 
e ondas de relaxamento e mediada pela inervagao mural in- 
trinseca do tubo digestivo. 0 segmento aganglionico, es- 


pastico, apresenta incoordenagao do peristaltismo. Pode 
ser completamente aperistaltico ou contrair-se em bloco, 
sem ondas propulsivas e de relaxamento. Nao ha progres- 
sao do conteudo e, funcionalmente, equivale a um segmen¬ 
to atresico ou estenosado, isto e, ocluido ou subocluido. 0 
colon proximal dilata-se pelo acumulo de conteudo e as ca- 
madas musculares hipertrofiam-se em consequencia de 
excesso de atividade, na tentativa de veneer a pressao re- 
presentada pelo segmento aganglionico. Nas formas classi- 
cas e longas, entre o segmento aganglionico e o segmento 
dilatado existe uma zona de transigao, conica, de maior ou 
menor extensao, mais facil de identificar macroscopica- 
mente quanto mais tardio for o diagnostico. Na agangliono¬ 
se colica total, e mais dificil identificar a zona de transigao, 
geralmente localizada no fleo terminal. 

A Figura 2 representa um especime obtido em autopsia 
que mostra todo o colon, com retossigmoide aganglionico, 
cone de transigao e segmento proximal dilatado. Em cortes 
histologicos da parede intestinal, corados por hematoxili- 
na-eosina (HE), e possivel identificar celulas ganglionares 
do plexo de Auerbach entre as camadas circular e longitudi¬ 
nal da muscular. Na MH, as celulas estao ausentes. Por 
outro lado, observa-se a presenga de fibras nervosas hiper- 
trofiadas dispersas pela camada muscular, submucosa, 
muscular da mucosa e ate na lamina propria. Essas fibras 
sao pre-ganglionares. Ao procurar neuronios para sinapse e 
nao os encontrando, hipertrofiam-se, ramificam e distri- 
buem-se pelas camadas da parede intestinal, de forma de- 
sordenada. Sao fibras parassimpaticas, colinergicas. Ocorre 
intensa atividade parassimpatica, identificada por hipertro- 
fia das fibras colinergicas e falta de atividade relaxante sim- 
patica. 0 cone de transigao costuma ser uma zona hipogan- 
glionar, alem de apresentar troncos nervosos hipertrofiados. 

Neuronios entericos produtores de oxido nitrico, rela¬ 
xante da musculatura do tubo digestivo, estao ausentes na 
zona aganglionica, o que seria um dos motivos da espastici- 
dade tambem do esfmcter interno. Normalmente, quando 
a ampola retal se distende pela replegao de fezes, ocorre o 
chamado reflexo de inibigao do esfmcter interno, que se re- 
laxa. Na MH, o esfmcter interno continua contraido, fecha- 



Figura 1 Celulas ganglionares entre as camadas circular e Figura 2 Pega de autopsia: colon com segmento 

longitudinal da muscular e na submucosa. aganglionico em reto e sigmoide. 
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do. A adenosina deoxinucleotideo fosfato diaferase e o oxi- 
do nitrico sintetase sao alguns marcadores de neuronios 
produtores de oxido nitrico estudados em segmentos des- 
providos de neuronios produtores de oxido nitrico. 17 ’ 18 

Raramente encontram-se fibras adrenergicas no seg- 
mento aganglionar e, quando presentes, sao escassas, de 
forma que intensa atividade colinergica excitadora presen¬ 
te no segmento aganglionico, associada a ausencia de ativi¬ 
dade inibidora adrenergica e nao adrenergica, mais a au¬ 
sencia de atividade relaxadora oxido-nitrergica levam esse 
segmento a espasticidade e a incoordenagao do peristaltis- 
mo e, provavelmente, a tonicidade permanente do esfinc- 
ter interno. 

Outros tipos de fibras e neuropeptidios tern sido estuda¬ 
dos na zona aganglionar, como peptidio liberador de gastri- 
na (GRP), neuropeptidio Y, peptidio intestinal vasoativo 
(VIP), polipeptidio ativador de adenilato-ciclase (PACAP), 
gastrina/colecistoquinina, neurotensina, substancia P e 
somatostatina. Receptores neuropeptidicos tern sido iden- 
tificados em altas concentragoes e com padroes especificos 
em distintos tipos de doengas colonicas, entre elas, na MH. 
Os dados obtidos representam a base molecular para inves- 
tigar o papel de neuropeptidios na regulagao de fungoes co¬ 
lonicas, na genese da MH e o possivel desenvolvimento fu- 
turo de metodos de diagnostico, profilaxia e tratamento. 19 

Quadro clinico 

0 conceito largamente difundido de que praticamente to- 
dos os recem-nascidos portadores de MH apresentam um 
retardo da eliminagao de meconio nao e verdadeiro. Na rea¬ 
lidade, somente a metade dos recem-nascidos com 
Hirschsprung apresenta retardo na eliminagao de meconio, 
ao redor de 36 a 48 horas. Dessa forma, sua ausencia nao 
deve invalidar a suspeita de MH, quando outros sinais e 
sintomas sugerirem tal diagnostico. Por outro lado, a meta¬ 
de dos recem-nascidos que elimina meconio com retardo 
apresenta MH. A MH tern varias formas clinicas de apre- 
sentagao. 

Uma das manifestagoes esta representada pelo quadro 
de oclusao intestinal baixa no recem-nascido. Nao ha eli¬ 
minagao de meconio ao longo das primeiras 48 horas de 
vida e aparece distensao abdominal. 0 recem-nascido pas- 
sa a recusar a amamentagao e surgem vomitos, inicialmen- 
te alimentares, a seguir corados por bile e, finalmente, es- 
curos, com aspecto de meconio. 0 exame ffsico revela 
distensao e timpanismo abdominal. Ao toque retal, sente- 
-se o anus tonico e o reto esta vazio, ja que o conteudo colo- 
nico esta retido acima do segmento aganglionico. Se esse 
segmento nao for muito extenso e for ultrapassado pelo 
dedo do examinador (o que acontece na maioria dos pa- 
cientes), o toque retal costuma provocar eliminagao brusca 
e ruidosa de grande quantidade de ar e meconio. Se houver 
demora no diagnostico e o abdome nao for descomprimido, 
ha risco de enterocolite grave, podendo causar perfuragao e 
peritonite. 0 abdome torna-se intensamente distendido, 
timpanico e doloroso. Sepse pode complicar o quadro de 


enterocolite, por translocagao bacteriana ou pela perfura¬ 
gao. Essas complicagoes graves, com altas taxas de mortali- 
dade, sao evitadas com a investigagao precoce de qualquer 
recem-nascido com quadro clinico de oclusao intestinal 
baixa, utilizando os metodos auxiliares de diagnostico, dis- 
cutidos adiante. Essa e a manifestagao de MH com seg¬ 
mento aganglionico severamente espastico, e nao necessa- 
riamente longo. A biopsia retal mostra grande quantidade 
de fibras colinergicas, denotando intensa atividade motora 
excitadora e consequente espasticidade mais acentuada. 

Segmentos aganglionicos menos espasticos, mesmo 
que um pouco mais longos, nao levam a uma situagao de 
oclusao no periodo neonatal e o quadro clinico e mais tar- 
dio. As criangas passam pelo periodo neonatal assintomati- 
cas ou somente com um retardo de eliminagao de meconio 
e apresentam sintomas nas primeiras semanas de vida, re- 
presentados por obstipagao intestinal. 0 intervalo entre as 
evacuagoes fica cada vez maior, as fezes tornam-se mais 
consistentes e sao utilizados diferentes expedientes (supo- 
sitorios, lubrificantes e laxantes), que nao funcionam ou 
funcionam por curto periodo. Sem diagnostico e tratamen¬ 
to, essas criangas chegam a ficar varios dias sem evacuar e, 
quando o fazem, eliminam fezes duras, solidas, na forma 
de pequenas esferas (sibalos) e a custa de grande esforgo. 0 
apetite diminui e o ganho ponderoestatural fica prejudica- 
do. Frequentemente o aleitamento e suspenso, em razao 
da inadequada suspeita de que o leite materno seja o res- 
ponsavel pela obstipagao, e varias formulas lacteas sao 
ofertadas e modificadas em sequencia, sem resultado. 
Apos poucas semanas, o lactente fica desnutrido, com ab¬ 
dome protuso, peristaltismo visivel, e palpa-se um fecalo- 
ma na alga dilatada, resultante da desidratagao das fezes ali 
acumuladas. Ao contrario das constipagoes funcionais ou 
psicogenicas, nao se observa encoprese. 0 toque retal mos¬ 
tra anus tonico, gragas ao esfincter interno espastico e a 
ampola retal vazia. Atualmente, e cada vez mais raro obser- 
var criangas nesses estagios avangados da doenga, gragas 
ao diagnostico e ao tratamento realizados precocemente. 

Existe outra apresentagao clinica que frequentemente 
implica maiores dificuldades para o diagnostico. Trata-se 
de lactentes que cursam com periodos de obstipagao mo- 
derada, que trazem menos preocupagao para os pais, inter- 
calados por periodos assintomaticos ou de distensao abdo¬ 
minal e diarreia. Sistematicamente, sao criangas que 
aceitam mal a alimentagao e, portanto, tern algum grau de 
desnutrigao, por vezes grave. Essa forma clinica pode estar 
associada a qualquer comprimento da zona aganglionar, 
mas costuma ser o quadro clinico das formas longas ou da 
aganglionose colica total. 

Na forma total, e comum nao encontrar aganglionose de 
todo o colon, mas, na realidade, hipoganglionose, com me- 
nor concentragao de fibras colinergicas. Por esses motivos, 
costuma ser dificil identificar o cone de transigao entre o in- 
testino normal e o colon doente, macroscopicamente. E ne- 
cessario enfatizar, portanto, que lactentes desnutridos, com 
distensao abdominal e que intercalam periodos de obstipa- 
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gao intestinal com periodos de diarreia, devem ser pesquisa- 
dos quanto a possibilidade de serem portadores de MH. 

As formas curtas sao as mais frequentemente confundi- 
das com constipagao intestinal funcional, porque os sinto- 
mas costumam se intensificar mais tardiamente, ao redor 
dos 2 anos de idade. Como o segmento aganglionico e mui- 
to curto, distal, e o reto que se dilata, formando um megar- 
reto semelhante ao que se encontra nas constipagoes fun- 
cionais. Na MH curta, no entanto, diferentemente do que 
ocorre na constipagao funcional, existe algum grau de obs- 
tipagao desde os primeiros meses de vida e nao se observa 
encoprese. Alem disso, na constipagao funcional, o anus 
costuma estar entreaberto e, ao toque retal, encontram-se 
fezes no canal anal. 

0 diagnostico diferencial entre MH e constipagao intes¬ 
tinal funcional e, portanto, essencialmente clinico. Contu- 
do, ha sinais e sintomas que tornam diffcil a diferenciagao 
entre essas afecgoes e, como o enema opaco revela megar- 
reto em ambas as situagoes e nao consegue demonstrar 
zona de transigao, o diagnostico diferencial exige manome- 
tria e, fundamentalmente, biopsia retal. 

Enterocolite 

Em qualquer uma das situagoes descritas, especialmente nas 
formas obstrutivas do recem-nascido e do lactente, existe o ris- 
co do aparecimento de enterocolite, chamada por alguns de en¬ 
terocolite do megacolon ou enterocolite toxica. E a complicagao 
mais temida da MH, responsavel pela quase totalidade dos obi- 
tos nessa doenga, apesar de a mortalidade da enterocolite na 
MH ter diminuido substancialmente nas ultimas decadas, de 
20%, em 1976, para 4 a 5%, atualmente. A melhora deve-se ao 
reconhecimento precoce dessa complicagao e a instituigao ime- 
diata de tratamento intensivo. 

0 inicio da enterocolite manifesta-se por distensao agu- 
da do colon acima da zona aganglionar, com lesao necrotica 
da mucosa, que logo se estende as camadas musculares e a 
serosa, podendo levar a perfuragao. A necrose da mucosa 
pode se estender por longos segmentos do intestino e ser ir- 
reversivel mesmo apos o controle do surto, causando este- 
noses, fistulas e necessidade de ressecgao cirurgica. 

0 Clostridium difficile, um bacilo esporulado anaerobico 
Gram-positivo, e reconhecidamente responsavel pelo desen- 
volvimento de diarreia e da colite associada ao uso de antibio- 
ticos. Na enterocolite da MH, e frequente a identificagao de C. 
difficile e/ou de suas toxinas, mas seu papel na etiopatogenia 
da doenga nao esta bem esclarecido. Provavelmente, altera- 
goes da flora bacteriana do colon, provocadas pelos disturbios 
motores e funcionais da MH, favoregam a colonizagao pelo C. 
difficile, com liberagao de toxinas que causam inflamagao e 
dano a mucosa. Fica, porem, sem explicagao o fato de nao se 
conseguir isolar o bacilo ou identificar suas toxinas em todos 
os casos de enterocolite. 

Na enterocolite, ha diarreia lfquida muito fetida, escura, 
putrida, com muco e pus, vomitos corados por bile ou fecaloi- 
des, febre e intensa distensao abdominal. Frequentemente, 
associa-se a sangramento retal, e as criangas maiores quei- 


xam-se de dor abdominal e tenesmo. 0 estado geral e rapida- 
mente comprometido e o paciente apresenta torpor, sinais de 
desidratagao, taquicardia, taquipneia e hipotensao, com a su- 
perposigao de sinais e sintomas de sepse. Na ocorrencia de 
perfuragao, pode haver peritonite difusa ou formagao de abs- 
cessos peritoneais. 

Ao exame radiologico, observam-se distensao generalizada 
de algas intestinais e, com alguma frequencia, pneumatose in¬ 
testinal, o que pode causar dificuldade no diagnostico diferen¬ 
cial com enterocolite necrosante. Na suspeita de enterocolite, 
o enema opaco deve ser evitado, por conta do risco de perfura¬ 
gao; quando realizado, em formas clmicas menos severas, cos¬ 
tuma mostrar um aspecto serrilhado da mucosa, multiplas ul- 
ceragoes ou a presenga de pseudopolipos. 

0 tratamento consiste em vigorosa corregao dos disturbios 
hidreletroliticos e do equilibrio acidobasico, antibioticoterapia 
sistemica, sonda nasogastrica, sonda retal e lavagens intesti¬ 
nais frequentes, com pequenos volumes, instilando e aspiran- 
do solugao salina isotonica morna. Antes que se consigam 
resultados de culturas de amostras de sangue e fezes, admi- 
nistram-se antibioticos para a flora mista, incluindo, necessa- 
riamente, vancomicina. Esta tambem deve ser associada ao li- 
quido das lavagens intestinais. Nessa fase, a colostomia esta 
contraindicada, em virtude da alta mortalidade associada. A 
descompressao deve ser alcangada pelo uso de sonda naso¬ 
gastrica e pelas irrigagoes do colon. Apos obter a melhora ini- 
cial do quadro clinico, e aconselhavel manter o intestino em 
repouso por mais 1 a 2 semanas, mantendo a nutrigao por via 
parenteral, seguida de colostomia. 

Diagnostico 

0 que define o diagnostico da MH e a ausencia de plexos ner- 
vosos na parede do intestino. Esse fato torna definitivo o con- 
ceito de que e possivel afirmar com seguranga o diagnostico de 
DH somente por meio da biopsia intestinal e do estudo histo- 
logico do especime obtido. Outros exames importantes sao a 
manometria anorretal e os exames radiologicos. 

Exames radiologicos 

No recem-nascido, a radiografia simples de abdome mostra 
imagens de oclusao intestinal baixa, com presenga de grande 
numero de algas distendidas. Nessa idade, porem, quando 
existe grande distensao de algas, e dificil distinguir as algas 
de intestino delgado das algas de intestino grosso. Uma in- 
cidencia util e a obtida com a crianga em decubito ventral 
com raios horizontais, quando o sigmoide tern ar e e identi- 
ficado como uma imagem gasosa junto ao sacro. Esse dado 
e compativel com a forma classica de MH e afasta uma obs- 
trugao ao nivel de fleo terminal, como atresia ou fleo meco- 
nial. Nas criangas maiores, alem da distensao do delgado, 
observa-se grande volume de fezes no colon. 

0 enema opaco com bario e capaz de identificar o seg¬ 
mento aganglionico e sua extensao, alem do cone de transi¬ 
gao e o segmento dilatado, na maioria das criangas com 
MH. Em recem-nascidos, porem, esses achados sao fre¬ 
quentemente dificeis de demonstrar, uma vez que o colon 
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acima do segmento aganglionico ainda nao esta muito dila- 
tado e a identificagao da zona de transigao e dificil. Outra 
informagao importante que o enema opaco fornece refere- 
-se ao calibre do reto. Normalmente, o calibre do reto ou do 
retossigmoide e igual ou maior que o calibre do restante do 
colon, tornando-se menor na MH. Finalmente, em radio- 
grafias obtidas tardiamente, 24 horas apos o exame, nota- 
-se retengao de contraste no colon (Figura 3). 

Para obter imagens dessa qualidade, e necessario seguir 
alguns detalhes importantes: 

• nao fazer limpeza previa do colon, visto que as irrigagoes po- 
dem distender o colon aganglionico e dificultar sua identifica¬ 
gao, assim como a da zona de transigao; 

• a sonda retal deve ser macia (borracha ou silicone) e sem ba- 
lao, para diminuir o risco de perfuragao, e deve ser colocada 
somente no canal anal, para evitar a distorgao de uma zona de 
transigao baixa; 

• o contraste deve ser injetado com seringa, sob controle fluo- 
roscopico, lentamente, em incidencia lateral ou obliqua, iden- 
tificando o reto e a area de transigao; 

• nao injetar excesso de bario, evitando que a imagem da alga 
dilatada se sobreponha a imagem do segmento aganglionico e 
da zona de transigao; 

• obter radiografias tardias, 24 horas apos o exame; 

• nao utilizar contrastes hipertonicos, como gastrografina, que 
trazem agua para a luz do intestino gragas a sua osmolaridade 
alta, dificultando a interpretagao das radiografias de retardo, 
alem de poder levar a crianga a uma desidratagao grave. 

Na aganglionose colica total, essas imagens classicas nao exis¬ 
tent, uma vez que todo o colon e aganglionico ou hipoganglio- 



Figura 3 Enema opaco: zona aganglionar e de transigao 
(setas) e zona ganglionar dilatada. 


nico. 0 colon pode ter desde urn pequeno calibre ate calibres 
proximos ao normal. Eventualmente, e encurtado, as flexuras 
hepatica e esplenica sao arredondadas e o aspecto geral lem- 
bra a forma de urn ponto de interrogagao. Nas formas curtas, o 
enema opaco revela a presenga de megarreto, sem identificar 
zona de transigao, e e, por si so, incapaz de diferenciar MH e 
constipagao cronica funcional. 

Manometria anorretal 

A manometria anorretal nao e urn exame largamente utilizado 
na maioria dos servigos de cirurgia pediatrica. Sua indicagao 
tern sido limitada e esta restrita a criangas que apresentam 
constipagao cronica, portadoras de megarreto e historia atipi- 
ca tanto para MH como para constipagao funcional. Esse exa¬ 
me pode confirmar ou excluir urn diagnostic ou, melhor ain¬ 
da, selecionar pacientes para a realizagao de biopsia retal. 
Tambem pode prestar informagoes importantes em criangas 
que chegam a urn centro de referenda ja colostomizadas. Ou¬ 
tra limitagao tambem seria a idade da crianga, ja que nos pri- 
meiros dias de vida a manometria anorretal e de dificil realiza¬ 
gao, em razao dos problemas tecnicos. 

Em indivfduos com arco reflexo nervoso mtegro, anato- 
mica e funcionalmente, a distensao do reto, pela presenga 
de bolo fecal, relaxa o esfincter anal interno. Esse fenome- 
no fisiologico pode ser reproduzido artificialmente por 
meio de uma sonda, com baloes inflaveis posicionados ao 
nfvel do reto e do esfincter interno e que registram as pres¬ 
soes respectivas. 0 aumento da pressao retal obtido pela 
insuflagao provoca uma queda da pressao no nfvel do es¬ 
fincter interno, e essas pressoes sao registradas em um po- 
lfgrafo. Na MH, como o arco reflexo nervoso nao esta mte¬ 
gro, pela ausencia de celulas ganglionares e suas sinapses 
no reto, o esfincter interno nao relaxa, mesmo com altas 
pressoes retais. 20 ’ 21 

A manometria anorretal e um exame feito sem anestesia, 
mas exige sedagao em algumas criangas. 0 exame e depen- 
dente da experiencia do examinador, da qualidade dos 
equipamentos, de sua calibragem e de sua sensibilidade. 
Aparelhos pouco sensfveis nao registram a queda de pres¬ 
sao do esfincter interno, mesmo em criangas normais. Sua 
maior limitagao refere-se aos recem-nascidos ate 12 dias de 
idade e/ou peso abaixo de 2.700 g, quando o exame nao e 
empregado, por conta da alta porcentagem de falso-negati- 
vos. Recentemente, porem, alguns autores com larga expe¬ 
riencia em manometria tern apresentado resultados muito 
interessantes, com uma correlagao precisa entre os acha- 
dos desse exame e do exame histologico, mesmo em re¬ 
cem-nascidos. 

Exames histologicos 
Biopsia 

Fragmentos de parede retal podem ser obtidos por biopsia ci- 
rurgica ou biopsia por sucgao. A biopsia cirurgica e feita sob 
anestesia geral e fragmentos da parede retal sao retirados por 
via transanal, com bisturi e tesoura, incluindo mucosa, sub¬ 
mucosa e ambas as camadas musculares. Os especimes de- 
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vem ser obtidos a 2 e a 4 cm acima da linha pectinea, pois ate a 
1,5 cm acima dessa linha nao existem celulas ganglionares. A 
biopsia cirurgica tern a vantagem de fornecer amostras de 
bom tamanho ao patologista, permitindo urn exame apropria- 
do, mas tern a desvantagem de exigir anestesia geral e apre- 
sentar risco de complicagoes (hemorragia e perfuragao). 

0 advento da tecnica de biopsia da mucosa do reto por 
meio de uma pinga especial por sucgao afastou quase total- 
mente eventuais complicagoes e permitiu, com o auxilio de 
tecnicas histoquimicas enzimaticas, maior facilidade na 
identificagao e na analise de alteragoes patologicas da iner- 
vagao intestinal intrinseca. A biopsia do reto por sucgao, 
que inclui mucosa e submucosa, e realizada sem necessida- 
de de anestesia, apos lavagem intestinal adequada. A pinga 
de biopsia, modelo Noblett, e introduzida pelo orificio anal; 
a mucosa retal e sugada para dentro do dispositivo de suc¬ 
gao e uma lamina cilindrica corta o tecido, colhendo-se pelo 
menos dois fragmentos de reto, a 2 e 4 cm acima da linha 
pectinea. 22 Bees et al., em 1983, em uma revisao de 1.340 
biopsias de sucgao, relataram 3 casos de sangramento re- 
querendo transfusao e um de perfuragao resultando em 
morte. 23 A casuistica no Hospital Pequeno Principe com- 
preende 637 biopsias de sucgao e somente 1 caso de hemor¬ 
ragia necessitando de transfusao como complicagao maior. 24 

Histologia pela hematoxilina-eosina 
Os especimes obtidos por biopsia sao examinados pelo me- 
todo convencional, com inclusao em parafina e cortes se- 
riados, no minimo 50 niveis em espessura de 5 mcm, cora- 
dos pela HE. A ausencia de celulas ganglionares entre as 
camadas circular e longitudinal da muscular e um aumento 
do numero e da espessura dos troncos nervosos caracteriza 
histologicamente a MH (Figura 4). Os riscos de nao encon- 
trar celulas ganglionares em um colon normal diminuem 



Figura 4 Presenga de filetes nervosos grosseiros entre as 
camadas musculares da parede do colon (seta) e ausencia 
de celulas. 


quando se aumenta o numero de cortes para 100, o que tern 
diffcil execugao na pratica medica. Um numero menor de 
cortes histologicos desconsidera a concentragao normal de 
celulas ganglionares por volume de tecido e pode, erronea- 
mente, deixar de identificar celulas ganglionares que, na reali¬ 
dade, estao presentes na amostra. 

Histologia pelo metodo da acetilcolinesterase 
(AchE) 

Existe uma concentragao elevada de acetilcolina no segmento 
aganglionico e um correspondente aumento da atividade de 
AchE. Em preparagoes histoquimicas, os troncos nervosos 
presentes na MH apresentam reagao fortemente positiva para 
AchE. 

Nessa tecnica, os especimes obtidos a fresco sao orientados 
em bloco de tecido hepatico, submetidos a congelamento ra- 
pido em nitrogenio liquido a 160°C negativos e cortados em 
criostato. Os cortes histologicos seriados sao obtidos em seis a 
oito niveis, em espessura de 10 mcm e corados pela tecnica de 
Karnovsky e Roots, com modihcagao de Hanker et al., e con- 
tracorados pela hematoxilina de Carrazzi. 25 Trata-se de um 
metodo histoquimico que tern como resultado final a colora- 
gao das Rbras nervosas em marrom escuro. Os troncos nervo¬ 
sos que reagem positivamente com AchE nao sao todos neces- 
sariamente colinergicos, mas onde existe hbra colinergica 
existe AchE. Em individuos normais, filetes colinergicos 
AchE-positivos podem ser demonstrados em uma trama deli- 
cada ao redor dos neuronios nos plexos de Auerbach e de 
Meissner. Raros filetes nervosos positivos para AchE sao vis- 
tos normalmente na muscular da mucosa e, excepcionalmen- 
te, na lamina propria. 

Meier-Ruge, utilizando o metodo de coloragao de Kar¬ 
novsky e Roots, identihcou a presenga de um grande numero 
de troncos nervosos acetilcolinesterase-positivos na lamina 
propria e muscular da mucosa em pacientes com MH. 26,27 Exis¬ 
te uma distribuigao anormal de Rbras colinergicas na lamina 
propria, na submucosa e na muscular da mucosa nos segmen¬ 
ts aganglionares (Figuras 5 e 6). 



Figura 5 Troncos nervosos grosseiros na submucosa, em 
segmento aganglionico (AchE). 
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Figura 6 Troncos nervosos na submucosa e na lamina 
propria (AchE). 

Tratamento 

Ate as ultimas decadas do seculo XX, o tratamento de MH era 
praticamente padronizado e todas as criangas eram submeti- 
das, inicialmente, a uma colostomia e, apos algum tempo, de 
duragao variavel entre 2 meses e 1 ano, ao tratamento definiti¬ 
ve. Dependendo do tipo de colostomia realizada e da tecnica 
cirurgica adotada pelo cirurgiao, a crianga era submetida a 
duas ou tres intervengoes cirurgicas e precisava conviver por 
algum tempo com uma colostomia. Todas as tecnicas tern em 
comum a resseegao do segmento aganglionar e a reconstitui- 
gao do transito fecal mediante uma anastomose entre a por¬ 
gao terminal do intestino normal e a porgao terminal do reto, 
ao nivel da linha pectinea. A dificuldade tecnica reside na ne- 
cessidade de ressecar toda a porgao terminal do intestino 
aganglionico, o que, necessariamente, inclui o reto e a realiza- 
gao de uma anastomose que fica apenas 2 cm acima do orificio 
anal. 

Swenson descreveu a primeira tecnica que preenche es- 
sas duas premissas, em 1948. 8 A tecnica original consiste 
em: 

• liberagao do colon a ser abaixado e do intestino distal agan¬ 
glionico por cuidadosa disseegao pelve adentro, ate 2 cm aci¬ 
ma do canal anal; 

• seegao do reto ao nivel distal da disseegao e fechamento da 
extremidade proximal; 

• no tempo perineal, o coto retal remanescente e invertido e ex- 
teriorizado, o colon e abaixado atraves dele, o segmento agan¬ 
glionico e ressecado e, apos sutura do colon ao reto, externa- 
mente, reto e colon sao reintroduzidos na pelve. 

Por outro lado, urn conceito equivocadamente difundido de 
que o diagnostic histologico de MH por esse metodo deveria 
necessariamente identificar troncos nervosos na lamina pro¬ 
pria contribuiu para criar controversias quanto a sua validade. 
Nem sempre essa atividade esta presente na lamina propria, 
especialmente em recem-nascidos. Hirsig et al. mostraram 
que o numero de fibras aumenta com o tempo e que a falta de 
atividade de AchE na lamina propria nao deve afastar o diag¬ 
nostico de MH. Brito e Maksoud afirmam existir tres padroes 
cronologicos bem definidos de distribuigao dos troncos coli- 
nergicos AchE-positivos, caracterizando urn carater evolutivo. 


No recem-nascido e ate os 3 meses de idade, nao ha ati¬ 
vidade de AchE na lamina propria, com a presenga de tron¬ 
cos nervosos grossos na muscular da mucosa e na submu¬ 
cosa. Ao redor de 1 ano de idade, surgem, ao lado dos 
troncos grossos, fibrilas e alguma infiltragao na lamina pro¬ 
pria. Acima de 1 ano de idade, o padrao, denominado clas- 
sico, mostra fibrilas e nao mais troncos grossos na submu¬ 
cosa, muscular da mucosa e mtida infiltragao da lamina 
propria. No mesmo estudo, os autores, ao realizar biopsias 
em diferentes idades na mesma crianga, obtiveram os mes- 
mos resultados, demonstrando a evolugao do padrao de 
atividade de AchE com a idade. 28 

Essa tecnica deixava uma pequena porgao do reto distal 
aganglionico (1 a 2 cm) intacta. A consequencia era a ma- 
nutengao dos sintomas e a alta incidencia de enterocolite 
no pos-operatorio. Swenson modificou-a, fazendo a anas¬ 
tomose colorretal obliqua, deixando apenas 1,5 cm de reto 
anteriormente e abrindo a parede posterior ate o canal anal 
(Figura 7). 

Largamente utilizada por muitos anos, mesmo apos o 
advento de outros procedimentos, hoje e utilizada por um 
numero menor de cirurgioes. A cirurgia de Swenson impli- 
ca extensa disseegao pelvica, e um dos principais motivos 
que a levaram a deixar de ser utilizada em grande escala e o 
risco consideravel de complicagoes ligadas a lesoes de ner- 
vos pelvicos que inervam reto e bexiga e relacionados a fun- 
gao sexual. As consequencias podem ser incontinencia uri¬ 
naria, incontinencia fecal, impotencia sexual e ejaculagao 
retrograda. 

Em maio de 2002, Swenson publicou uma revisao de 50 
anos de tratamento de MH. Baseado em sua propria expe- 
riencia e em mais de 60 trabalhos de varios autores, in- 
cluindo complicagoes e resultados obtidos por todas as tec¬ 
nicas utilizadas e as imimeras modificagoes de cada uma, 
defende sua cirurgia. Para Swenson, e a tecnica que produz 
resultados semelhantes as outras e com menor indice de 
reoperagoes. Talvez o maior problema da cirurgia seja a di¬ 
ficuldade de sua execugao, envolvendo meticulosidade tec¬ 
nica e a nao obtengao uniforme, por outros cirurgioes, dos 
mesmos resultados conseguidos pelo proprio autor. 
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Figura 7 Operagao de Swenson. 
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Duhamel, em 1956, desenvolveu sua tecnica, cujo princi- 
pio basico consiste em ressecar o colon aganglionico, man- 
tendo, porem, o reto. 29 0 espago retrorretal e acessado e fa- 
cilmente descolado por dissecgao romba, sendo esta a 
unica dissecgao pelvica. 0 espago retovesical nao e aborda- 
do. 0 colon normal e abaixado pelo espago retrorretal. Por 
via perineal, a parede posterior do reto e aberta e, atraves 
dessa abertura, o colon e anastomosado a parede posterior 
do reto por meio de duas pingas que esmagam a face ante¬ 
rior do colon abaixado contra a parede posterior do reto. Por 
muito tempo, foi a cirurgia mais utilizada no tratamento da 
MH, e ainda hoje e a escolhida por muitos cirurgioes. 0 fato 
de ter sido a cirurgia para MH que recebeu o maior numero 
de modificagoes tambem significa que tern problemas, os 
quais os autores tentavam solucionar com suas modifica¬ 
goes. Como a abertura da parede posterior do reto era feita 
acima do esfmcter interno, houve grande incidencia de en- 
terocolite, e Duhamel passou a fazer a abertura abaixo do 
esfmcter interno, o que aumentou o numero de pacientes 
com incontinencia. Finalmente, a abertura passou a ser fei¬ 
ta na parede posterior do reto entre as fibras do esfmcter in¬ 
terno, preservando as fibras mais distais (Figura 8). 

Soave, em 1964, descreveu a ultima grande tecnica para 
tratamento da MH. 30 Mesmo as tecnicas mais recentes, por 
videolaparoscopia ou acesso transanal exclusivo, utilizam 
principios da operagao de Soave. Nessa cirurgia, o colon 
normal e abaixado por dentro do reto, cuja mucosa foi reti- 
rada ate ao nivel da linha pectinea, onde e anastomosado 
ao canal anal. Na tecnica original de Soave, a anastomose e 
realizada em um segundo tempo, 12 a 15 dias apos o acola- 
mento que ocorre entre a serosa do colon abaixado e a face 
interna do coto retal, cuja mucosa foi retirada. Durante esse 
perfodo, a porgao terminal do colon abaixado (5 a 6 cm) e 


exteriorizada pelo anus, ressecada na ocasiao da anasto¬ 
mose. Atualmente, a quase totalidade dos cirurgioes que 
utilizam a tecnica de Soave faz a sutura imediata do colon 
abaixado ao canal anal, conforme modificagao proposta por 
Boley (Figura 9). 31 

A partir da decada de 1980, varios cirurgioes passaram a 
realizar, em casos selecionados, o tratamento cirurgico em 
um unico tempo, sem colostomia previa, por qualquer uma 
das tecnicas conhecidas. Na segunda metade da decada de 
1990, porem, surgiram duas novas opgoes - a primeira, 
apresentada por Georgeson e que consiste na corregao 
cirurgica da MH por meio de um procedimento videolapa- 
roscopico, 32 e a segunda, alguns meses depois, por de la 
Torre-Mondragon, logo seguido por outros autores, que 
descreveu uma tecnica cirurgica que possibilita o tratamen¬ 
to definitivo da MH por meio de um acesso totalmente 
transanal, sem laparotomia ou videolaparotomia e aplica- 
vel a maioria das criangas com MH. 33 Seguramente, esse foi 
um dos mais arrojados e revolucionarios avangos em tecni¬ 
ca cirurgica em cirurgia pediatrica nos ultimos anos. 

Toda a mucosectomia e realizada por via transanal (Figu¬ 
ra 10). Apos a liberagao de cerca de 6 a 8 cm de mucosa, o 
coto retal, entao composto somente de muscular e serosa, e 
parcialmente evertido e aberto, e o cirurgiao tern acesso a ca- 
vidade pelvica e ao colon, que e sucessivamente liberado 
mediante ligadura dos vasos, junto a parede colonica, sendo 
possivel exteriorizar o segmento aganglionico, o cone de 
transigao e o colon normal, ressecar a esse nivel e realizar a 
anastomose do extremo distal do colon normal ao canal anal, 
como na cirurgia de Soave. Assim, todo o procedimento e 
realizado por dentro do reto, sem laparotomia (Figura 11). 

E recomendada a realizagao de biopsia de congelagao no 
intraoperatorio, para identificar o segmento a ser ressecado, 



Figura 8 Operagao de Duhamel. 
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Figura 9 Operagao de Soave. 



Figura 11 Dissecgao do colon. 


incluindo a zona de transigao. Esse procedimento exige, 
porem, patologista experiente e, mesmo assim, nao e com- 
pletamente isento de erro. Quando a porgao terminal do co¬ 
lon normal, logo acima da zona de transigao, esta muito di- 
latada, deve ser ressecada. Seu diametro excessivo dificulta 
a anastomose, alem de apresentar peristaltismo alterado 
pela distensao e hipertrofia. Em algumas criangas, por efei- 
to do diagnostico precoce ou do esvaziamento do colon dia- 
riamente, ate a cirurgia definitiva, a zona de transigao desa- 
parece ou torna-se de duvidosa identificagao macroscopica. 

A primeira etapa do tratamento de um recem-nascido 
ou lactente com quadro oclusivo ou suboclusivo consiste 
em descomprimir o intestino distendido, isto e, aliviar a 
oclusao por meio de lavagens intestinais evacuadoras. A 
maioria das criangas com essa apresentagao da MH respon- 
de bem as irrigagoes do colon, eliminando as fezes e os ga¬ 
ses retidos. A frequencia das lavagens intestinais varia de 
crianga para crianga - algumas necessitam de mais de uma 
lavagem por dia, outras mantem-se bem com uma lavagem 
a cada 2 a 3 dias, dependendo do grau de espasticidade do 
colon aganglionico. 0 abdome permanece flacido, a aceita- 
gao alimentar e boa e podem ser conduzidos ate o momen- 
to da cirurgia, em um unico tempo, sem colostomia. 

0 abaixamento transanal tern sido a opgao de grande 
parte dos cirurgioes, factivel na maioria dos pacientes, visto 
que em 75 a 80% dos casos o segmento aganglionico com- 
preende reto e sigmoide. Quando o colon a ser ressecado 
nao pode ser alcangado ate sua extremidade proximal pelo 
acesso transanal, a cirurgia e completada sem problemas 
por videolaparoscopia ou laparotomia. A cirurgia pode ser 
realizada ja no periodo neonatal, no primeiro mes de vida. 

Pequeno percentual de criangas permanece ocluido 
mesmo com lavagens, eliminando pouca ou nenhuma 
quantidade de fezes e gases. Sao criangas com colon muito 
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espastico ou com segmento aganglionico mais longo, nao 
ultrapassado pela sonda de lavagem. Devem, entao, ser 
submetidas a colostomia, por causa do elevado risco de en- 
terocolite. 

A lavagem intestinal em criangas com MH nao deve ser 
feita como usualmente se faz em outras circunstancias. In- 
troduzir uma sonda retal e injetar todo o liquido de uma so 
vez traz risco de retengao desse volume no colon distendi- 
do, acima do segmento doente. Em consequencia, pode ha¬ 
ver intoxicagao hidrica em virtude da absorgao de grandes 
volumes de agua, piora da distensao abdominal com reper- 
cussoes respiratorias e favorecimento de volvo do sigmoide 
ou de enterocolite. 

A lavagem deve ser feita com solugao salina isotonica 
com 10% de glicerina. Deve-se utilizar sonda maria, mas 
calibrosa o suficiente para ultrapassar a zona de transigao, 
ja avaliada pelo enema opaco - quando a sonda atinge o co¬ 
lon normal distendido, costuma haver drenagem de gases e 
fezes espontaneamente. 0 liquido de lavagem deve ser in- 
troduzido com seringa, em pequenos volumes (cerca de 20 
mL de cada vez), seguidos por aspiragao, ate que se obte- 
nha liquido claro a aspiragao e o abdome se revele flacido. 

Quando necessaria, a colostomia e realizada logo acima 
do cone de transigao, em colon ganglionico, do tipo terminal. 
0 coto distal e simplesmente fechado ou pode-se ressecar a 
porgao aganglionica ate alguns centimetros acima da refle- 
xao peritoneal, ja como parte da cirurgia definitiva, a qual 
pode ser realizada assim que as condigoes do recem-nascido 
ou do lactente permitirem, por qualquer das tecnicas dispo- 
niveis, de acordo com a escolha e a experiencia do cirurgiao. 

Uma crianga maior que se apresenta com constipagao in¬ 
testinal cronica pode ser tratada, tambem, pelo abaixamento 
transanal, sem colostomia. Obviamente, sera necessario esva- 
ziar inicialmente o colon por meio das lavagens intestinais. 
Todavia, nos casos de diagnostic muito tardio, felizmente 
cada vez mais raros, quando o colon acima do segmento de 
transigao se torna muito dilatado, e praticamente impossivel 
conseguir uma limpeza adequada ou uma redugao de seu dia- 
metro para a cirurgia. Alem disso, essas criangas costumam 
ser severamente desnutridas, sendo mais prudente realizar 
uma colostomia, e nao tentar coloca-las em condigoes de ci¬ 
rurgia somente com irrigagoes evacuadoras do colon, longas, 
desgastantes, traumaticas e frequentemente ineficientes. 

A cirurgia definitiva e realizada semanas ou meses apos 
a colostomia, quando a crianga estiver em bom estado nu- 
tritivo. Algumas criangas sao portadoras de grandes fecalo- 
mas petreos que sao retirados apenas manualmente, sob 
anestesia geral. 

Complicagoes 

As complicagoes pos-operatorias incluem perda fecal intermi- 
tente (. soiling ), incontinencia, deiscencia de anastomose, este- 
noses e enterocolite. Todas as tecnicas apresentam alguma in¬ 
cidence de perda fecal intermitente, que desaparece apos 
semanas ou meses. Mesmo que temporaria, a intercorrencia 
traz grande desconforto para a crianga e muita angustia para 


os pais, visto que provoca intensa e dolorosa dermatite peria¬ 
nal, de dificil controle. Com higienizagao frequente da regiao 
perianal e uso de diferentes metodos de protegao da pele, as 
lesoes podem melhorar por poucos dias, mas retornam e pro- 
vocam grande desconforto. A cirurgia de Soave e a que apre¬ 
senta maior incidence dessa complicagao e que leva mais 
tempo para resolugao. 34 

Ja a incontinencia severa, prolongada ou definitiva, res- 
ponsavel por precaria qualidade de vida, tern como princi¬ 
pal causa erro tecnico (p.ex.: abrir a parede posterior do 
reto, na operagao de Duhamel, abaixo do esffncter interno, 
ou retirar a mucosa abaixo da linha pectinea, na cirurgia de 
Soave ou no abaixamento transanal). Episodios de entero¬ 
colite no pos-operatorio podem surgir varios meses ou anos 
apos uma cirurgia bem realizada e com resultados ate entao 
satisfatorios. Nesses casos, e extremamente dificil enten- 
der suas causas. A maioria, no entanto, aparece nas primei- 
ras semanas ou nos primeiros meses de pos-operatorio e 
esta relacionada a retengao de fezes e gases em um seg¬ 
mento a montante de uma estenose, gragas a permanencia 
de um segmento distal aganglionico ou de uma zona de 
transigao, ou seja, por problemas tecnicos. 

Resultados 

A grande variedade de tecnicas cirurgicas e o grande numero 
de modificagoes a elas acrescentadas sao indicadores de que o 
tratamento cirurgico da MH ainda nao e o ideal e que ainda ha 
muito a entender da fisiopatologia. 

A evolugao em longo prazo, apos o tratamento da MH, e 
de dificil de determinagao, em razao dos relatos confidan¬ 
tes da literatura. Alguns trabalhos mostram alto grau de sa- 
tisfagao, enquanto outros descrevem altas incidences de 
constipagao e incontinencia. Outra inquietagao a respeito 
dos resultados em longo prazo refere-se aos metodos de 
avaliagao. 0 mais utilizado lista os resultados como exce- 
lentes, bons, regulares e insatisfatorios, envolvendo julga- 
mentos subjetivos. Outros incluem exames como defeco- 
grama ou manometria anorretal, alem de dados clinicos, e 
criam pontuagoes. A realidade, porem, e a falta de unifor- 
midade na avaliagao. 

0 unico resultado facil de interpretar e o otimo, ou seja, 
um individuo que consegue evacuar espontaneamente, em 
intervalos regulares e sem esforgo, fezes macias e nao eli- 
mina gases ou fezes inadvertidamente em nenhuma cir- 
cunstancia - esse resultado e obtido em cerca de 70 a 80% 
dos pacientes, em media, nos varios relatos da literatura. 
Criterios um pouco menos exigentes e que admitem ainda 
como satisfatorio eventuais perdas involuntarias de fezes 
durante episodios de diarreia ou a noite, desde que espora- 
dicas e raras, assim como a necessidade, tambem eventual 
e com periodicidade baixa, de enemas evacuadores, permi- 
tem levar o percentual de resultado bom a 90%. 0 que se 
observa ao longo de varios anos de experiencia, porem, e 
que resultados classificados por pais ou por cirurgioes 
como excelentes ou otimos passam a nao ser aceitos, quan¬ 
do o proprio paciente (adolescente ou adulto) se autoavalia. 
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A comparagao entre as tres tecnicas mais utilizadas nos 
ultimos 50 anos e antes do advento das mais recentes, com 
base na extensa literatura medica disponivel, leva a uma 
conclusao que pode ser assim resumida: a maior incidencia 
de disturbios sexuais e urinarios acontece na operagao de 
Swenson; de constipagao, na cirurgia de Duhamel; e, de in¬ 
continence, no abaixamento de Soave. 

Aganglionose colica total 

Na maioria dos casos de aganglionose colica total, o diagnosti- 
co nao e realizado no periodo neonatal. Apesar de todo o colon 
ser aganglionico ou, mais frequentemente, hipoganglionico, 
nao costuma apresentar forte espasticidade. 

0 quadro clinico mais encontrado e o de uma constipa¬ 
gao cronica moderada, intercalada com episodios de diar- 
reia, distensao abdominal e desnutrigao. 0 enema opaco 
mostra a imagem de um colon de calibre pequeno ou com- 
pativel com o normal, mas, em geral, e um colon encurtado 
e com as flexuras arredondadas. A biopsia retal confirma o 
diagnostico de MH. Nao e raro que sejam feitas colosto- 
mias em zonas aganglionicas, erroneamente julgadas pelo 
cirurgiao durante a operagao como normais e que nao fun- 
cionam adequadamente. Biopsias seriadas acabam por de- 
finir a altura da aganglionose no ceco ou lleo terminal, reali- 
zando-se, entao, a ileostomia. 

0 tratamento cirurgico mais utilizado e o abaixamento 
endorretal do fleo, com o mesmo conceito da operagao de 
Soave para MH classica sem bolsas. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar os sinais e sintomas de megacolon 
congenito em suas diferentes apresentagoes clinicas. 

• Indicar os exames complementares necessarios e 
suficientes para o diagnostico de megacolon congenito. 

• Conhecer os detalhes tecnicos na realizagao de um 
enema opaco na suspeita de megacolon congenito, 
sendo apto inclusive a colaborar em sua realizagao, 
quando necessario. 

• Ter nogao das diferentes taticas e tecnicas cirurgicas 
que poderao ser utilizadas pelo cirurgiao referenciado 
para o tratamento cirurgico. 

• Identificar as complicagoes pos-operatorias mais 
frequentes e as condutas clinicas a serem tomadas em 
carater de emergencia nas mais graves, com risco de 
morte, como na enterocolite. 

References bibliograficas 

1. Hirschsprung H. Stuhltragheit neugeborener in folge von dilatation an 
Hypertrophie des colonns. Jahrb Kinder 1887;27:27. 

2. Tittle K. Uber eine angeborene Missbildung des Dickdrmes. Wien Klin 
Wochenschr 1901;14:903. 

3. Ehrenpreis T. megacolon in the newborn: a clinical and roentgenological 
study with special regard to the pathogenesis. Acta Chir Scand 
1946;(suppl. 112):94. 

4. Dalla Valle A. Contributto alia conoscenza della forma famigliare del 
megacolon congenito. Proc StaffMeet Mayo Clinic 1938;13:123-5. 


5. Tiffin ME, Chandler LR, Faber HK. Localized absence of ganglion 
cells of the myenteric plexus in congenital megacolon. Am J Dis 
Child 1940;59:1071-82. 

6. Zuelzer WW, Wilson JL. Funciontal intestinal obstrution on a conge¬ 
nital neurogenic basis in infancy. Am J Dis Child 1948;75:46. 

7. Bodian M, Stephens FD, Ward BLH. Hirschsprung’s disease and 
idiopathic megacolon. Lancet 1949;1:6. 

8. Swenson 0, Bill AH. Resection of rectum and rectosigmoid with preser¬ 
vation of the sphincter for benign spastic lesions producing megacolon: 
an experimental study. Surgery 1948;24:212. 

9. Holzchneider AM, et al. The development of anorectal continence and 
its significance in the diagnostics of Hirschsprung’s disease. J Pediatr 
Surgl976;ll:151. 

10. Neville H, Cox Jr CS. Hirschsprung’s disease; 2001. Disponivel em: 
http://www.emedicine.com/ped/topicl010.htm. 

11. Edery P, et al. Mutations of the RET-proto-oncogene in Hirschsprung’s 
disease. Nature 1994;367:378-80. 

12. Pasini B, et al. RET mutation profile and variable clinical manifestations 
in a family with multiple endocrine neoplasia type 2A and Hirschsprung’s 
disease. Surgery 2002;131(4):373-81. 

13. Shanske A, et al. Hirschsprung disease in an infant with a contiguous 
gene syndrome of chromosome 13. Am J Med Genet 2001;102(3):231-6. 

14. Okamoto E, Ueda T. Embryogenesis of intramural ganglia of the gut and 
its relation to Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg 1967;2:437-42. 

15. Tam PK. An immunochemical study with neuron-specific enolase and 
substance P of human enteric innervation. The normal developmental 
pattern and abnormal deviations in Hirschsprung’s disease and pyloric 
stenosis. J Pediatr Surg 1986;21:227-32. 

16. Sidebotham EL, et al. Localization and endothelin-3 dependence of 
stem cells of the enteric nervous system in the embryonic colonn. J Pe¬ 
diatr Surg 2002;37(2):145-50. 

17. Newgreen D, Young HM. Enteric nervous system: development and de¬ 
velopmental disturbances. Pediatr Dev Pathol 2002;5(3):224-47. 

18. Brandt CT. Plexos entericos humanos em desenvolvinento: estudo da 
inervagao oxido-nitrergica [tese de livre-docencia]. Rio de Janeiro: Uni- 
versidade Gama Filho, 1994. 

19. Rettenbacher M, Reubi JC. Localization and characterization of neuro¬ 
peptide receptors in human colonn. Naunyn Schmiedebergs Arch Phar¬ 
macol 2001;364(4):291-304. 

20. Aaronson I, Nixon HH. A clinical evaluation of anorectal pressure stu¬ 
dies in the diagnosis of Hirschsprung’s disease. Gut 1972;13:138. 

21. Maksoud JG, et al. Metodos diagnostics auxiliares no megacolon agan- 
glionar: pesquisa de hbras colinergicas e manometria ano-retal. J Pedia¬ 
tr Surg 1972;7:11. 

22. Campbell PE, Noblett HR. Experience with rectal suction biopsy in the 
diagnosis of Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg 1969;4:410-5. 

23. Bees B, et al. Complications of rectal suction biopsy. J Pediatr Surg 
1983;18:273-5. 

24. Gugelmin ES, Torres LFB, Sabbaga CC. Aplicagao da biopsia de reto por 
suegao no diagnostico da doenga de Hirschsprung. Jornal de Pediatria 
1990;66:171-4. 

25. Karnovsky MJ, Roots LA. A direct-colonring thiocoline method for cho¬ 
linesterase. J Histochem 1964;12:219. 

26. Meier-Ruge W, et al. Acetylcholinesterase activity in suction biopsies of 
the rectun in the diagnosis of Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg 
1972;7:11-7. 









2152 • TRATADO DE PEDIATRIA • SECAO 25 CIRURGIA PEDIATRICA 


27. Lake BD, et al. Hirschsprung’s disease. An appraisal of histochemically 
demonstrated acetylcholinesterase activity in suction rectal biopsy spe¬ 
cimens as an aid to the diagnosis. Arch Path Lab Med 1978;102:244-7. 

28. Maksoud JG. Molestia de Hirschsprung. In: Maksoud JG. Cirurgia pe- 
diatrica. Sao Paulo: Revinter, 1998. 

29. Duhamel B. Line nouvelle operation pour le megacolon congenital: la- 
baissement retro-rectal et trans-anal du colonn. Presse Med 
1956;64:2249. 

30. Soave F. Hirschsprung’s disease: a new surgical technique. Arch Dis 
Child 1964;39:116. 


31. Boley S J. New modification of the surgical treatment of Hirschsprung’s 
disease. Surgery 1964;556:1015. 

32. Jona JZ, Cohen RD, Georgeson KE, Rothenberg SS. Laparoscopic pull- 
-through procedure for Hirschsprung’s disease. Semin Pediatr Surg 
1998;7(4):228-31. 

33. Dela Torre-Mondragon, Ortega-Salgado JA. Transanal Endorectal pull- 
-through for Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg 1998;33:1283-6. 

34. Postuma R, Corkery MC. Abnosmalities of function and fecal water fol¬ 
lowing the modified Soave operation for Hirschsprung’s disesase. Prog 
Pediatr Surgl976;9:141. 


CAPITULO 20 


ESCROTO AGUDO 

Fernando Costa 


Introdugao 

0 escroto agudo, ou sindrome escrotal aguda, e um quadro cli- 
nico caracterizado por dor subita, seguida de aumento de vo¬ 
lume e hiperemia, na regiao escrotal. Geralmente e unilateral 
e, em alguns casos, o paciente apresenta febre, nauseas, vomi- 
tos e dor abdominal. 0 escroto agudo pode ser desencadeado 
por afecgoes de natureza isquemica, processos inflamatorios, 
traumatismos e ate mesmo por encarceramento herniario. Na 
Tabela 1, encontram-se as causas mais conhecidas que podem 
levar ao escroto agudo. 1 

A sindrome escrotal aguda deve ser conduzida como uma 
situagao de emergencia, tendo em vista que, se for decorrente 
de uma torgao do cordao espermatico, levara, em poucas ho- 
ras, a perda da gonada. Na impossibilidade de um diagnostico 
etiologico seguro, o paciente deve ser levado a cirurgia em ca- 
rater de urgencia. 0 aspecto classico da sindrome pode ser ob- 
servado na Figura 1. 

Para orientagao diagnostica, o medico deve levar em conta 
a idade da crianga, os sintomas e os achados do exame fisico. 2 
A torgao do cordao ocorre, geralmente, no periodo neonatal e 
no inicio da puberdade; a torgao de apendice testicular atinge 
mais os pre-puberes; e a epididimite e mais comum entre ado- 
lescentes e adultos jovens. A dor subita e muito intensa, prin- 
cipalmente se acompanhada de nauseas, vomitos e dor abdo¬ 
minal, e mais sugestiva de torgao de testiculo. Febre, sintomas 
urinarios, afecgoes geniturinarias previas ou instrumentagao 

Tabela 1 Causas de escroto agudo 
Torgao de cordao espermatico 
Torgao de apendices testiculares 
Epididimite/orquite 
Trauma 

Edema escrotal idiopatico (dermatite, picada de inseto) 

Vasculite (purpura de Henoch-Schonlein) 

Hernia inguinal encarcerada 


urologica fazem suspeitar de epididimite. Durante o exame, 
alem de dor, edema e hiperemia escrotal, deve ser avaliado o 
tamanho, a consistency e as alteragoes na posigao do testicu¬ 
lo. Nem sempre isso e facil de ser realizado, pois a dor pode ser 
muito acentuada e, muitas vezes, existe hidrocele reacional. 
Atengao especial deve ser dada ao cordao espermatico e ao ca¬ 
nal inguinal, a procura de eventual hernia encarcerada. 

Os dados de historia e o exame fisico cuidadoso sao funda¬ 
mentals para uma conduta rapida e adequada, evitando perda 
de tempo, que pode comprometer a viabilidade de um testicu¬ 
lo isquemico. Exames laboratoriais e de imagem podem auxi- 
liar, mas nao devem retardar a terapeutica. Se a suspeita 
maior e de epididimite, deve-se coletar urina para analise. 0 
exame sonografico com Doppler colorido, que e considerado 
de alta especificidade e sensibilidade na torgao de testiculo, 
pode ser realizado em muitos servigos de forma imediata. En- 
tretanto, principalmente nas criangas menores, seus resulta- 
dos nao sao tao confiaveis e devem ser analisados com caute- 
la. A cintilografia com radioisotopos (tecnecio) tambem pode 
ser utilizada, entretanto, e mais demorada, nao esta pronta- 



Figura 1 Aspecto classico de crianga portadora de escroto 
agudo apresentando hiperemia e edema unilateral. 
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mente disporrivel na maioria dos hospitais e pode provocar 
um retardo diagnostic inadmissivel. E importante insistir: se 
a torgao de cordao espermatico nao puder ser afastada rapida- 
mente e com seguranga, deve-se indicar com urgencia a ex- 
ploragao cirurgica. 

A seguir, serao abordadas as principais afecgoes que provo- 
cam escroto agudo na crianga. 

Torgao de testiculo 

Aproximadamente 1 entre 158 homens pode apresentar torgao 
do cordao espermatico antes dos 25 anos; a incidencia anual 
gira em torno de 1:4.000.0 episodio pode ocorrer em qualquer 
epoca da vida, mas a frequencia e bimodal, com um pico na 
fase perinatal e outro proximo da puberdade. Cerca de 90% 
dos casos ocorrem na fase pos-puberal, com pico de inciden¬ 
cia entre 14 e 16 anos, sendo responsavel por cerca de 25% dos 
casos de escroto agudo em criangas. 1 ' 3 

Dois tipos de torgao podem ocorrer: extra e intravaginal (Fi- 
gura 2). A primeira e mais comum na fase perinatal, quando a 
fixagao do testiculo na bolsa ainda nao esta bem estabelecida. 
0 cordao espermatico torce acima da insergao da membrana 
vaginal. Nas criangas maiores, e mais frequente a torgao intra¬ 
vaginal, ocasionada pela insergao alta dessa membrana, fa- 
zendo o testiculo Hear pendurado como o “badalo de um sino”, 
facilitando sua rotagao. Essa anormalidade anatomica e en- 
contrada em 12% dos homens e, geralmente, e bilateral. 3 

Os sintomas classics da torgao sao representados por dor 
aguda na regiao escrotal, normalmente unilateral, seguido de 
aumento de volume, edema e hiperemia nessa regiao. Dor ab¬ 
dominal e vomitos podem estar presentes em muitos casos. 
Dependendo do tempo e do grau de torgao, os dados de exame 
fisico sao mais acentuados e a palpagao e mais dificil, pela fal- 
ta de cooperagao da crianga. A gravidade da torgao define a in- 
tensidade do comprometimento vascular. Quatro a 8 horas de 
torgao podem levar a grave dano isquemico, com repercussao 



Figura 2 Representagao esquematica dos dois tipos de 
torgao do cordao espermatico, com hidrocele reacional. 
(A) Extravaginal. (B) Intravaginal. 


permanente para a morfologia testicular e para a espermato- 
genese. Apos 12 horas, poucos testiculos podem ser salvos. 23 
Portanto, o caso deve ser conduzido como urgencia, sem pe- 
riodos de observagao para avaliagao posterior. Diante da sus- 
peita de torgao, a cirurgia deve ser indicada imediatamente. 

Relato de trauma escrotal ou de exercicio fisico vigoroso 
deve ser considerado com ressalvas como agente do quadro 
doloroso; muitas vezes, precedem, na verdade, uma torgao 
testicular. Muitas criangas maiores referem sintomas seme- 
lhantes, de curta duragao e de resolugao espontanea, que po¬ 
dem ter sido episodios de torgao intermitente. 4 

Exames de imagem devem ser realizados apenas nos casos 
duvidosos, se isso nao demandar muito tempo. Historicamen- 
te, o exame com radioisotopos era o estudo de escolha para os 
casos suspeitos. Entretanto, atualmente a ultrassonografia 
(US) com Doppler colorido (Figura 3) tern se tornado mais po¬ 
pular, pois e mais rapida, menos invasiva, oferece resultados 
semelhantes e esta disponivel em maior numero de hospitais. 
Estudos demonstram sensibilidade de 88,9% e especificidade 
de 98,8%, com falso-positivo de 1%. 5 Apesar disso, o exame 
nao e 100% sensivel ou especifico, e ha relatos de torgao com 
resultados normais ou duvidosos. Portanto, quando o diag¬ 
nostico de torgao nao pode ser afastado com seguranga, deve- 
-se indicar a exploragao cirurgica. 

Normalmente, realiza-se uma incisao na rafe mediana do 
escroto e aborda-se o lado afetado. O testiculo comprometido 
e destorcido e envolto em compressas banhadas com soro fi- 
siologico morno. Se a gonada revela-se inviavel, deve ser reti- 
rada. Em geral, sao candidates a orquiectomia pacientes com 
mais de 8 horas de torgao, sem fluxo na US com Doppler e sem 
sangramento cerca de 10 minutes apos incisar a membrana 
vaginal. 2 Quando houver algum grau de reperfusao, deve-se fi- 
xa-lo a bolsa. Apesar de prontamente tratados, 40% dos testi¬ 
culos nao podem ser salvos e mais de 25% dos casos em que a 
gonada foi considerada viavel evoluem para atrofia (Figu¬ 
ra 4). 6 Alem disso, deve-se lembrar que mesmo testiculos fixa- 
dos podem apresentar um novo episodio de torgao ao longo da 
vida. O testiculo contralateral deve ser fixado, preventivamen- 
te, com pontos de fio nao absorvivel as estruturas paratesticu- 



Figura 3 Ultrassonografia com Doppler colorido: observa- 
-se a ausencia de fluxo no testiculo esquerdo torcido, 
quando comparado com o contralateral normal. 
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Figura 4 Aspecto cirurgico de exploragao escrotal: torgao 
do testiculo com necrose. 


lares, tendo em vista que a condigao anatomica que levou a 
torgao, frequentemente, e bilateral. 

Trabalhos experimentais realizados em animais relatam 
que o fenomeno isquemia-reperfusao, que ocorre durante o 
mecanismo de torgao e distorgao, libera radicais livres que 
agridem o testiculo. Considera-se tambem que pode haver 
dano no testiculo contralateral, em virtude da formagao de an- 
ticorpos antiesperma como resposta ao dano isquemico. 2 Al- 
guns autores, invocando os fenomenos prejudiciais que ocor- 
rem durante o processo de isquemia-reperfusao, levando a 
uma sindrome compartimental testicular com lesao na micro- 
circulagao, preconizam incisao na albuginea, como uma “fas- 
ciotomia”, para diminuir a pressao no parenquima da gonada. 
Consideram que, com essa manobra, a melhora da irrigagao e 
bastante evidente. 67 Quando foi realizada orquiectomia ou se, 
na evolugao, houve atrofia do testiculo comprometido, deve- 
-se considerar a colocagao de uma protese. Nao existe consen- 
so sobre qual a melhor epoca, mas, em geral, considera-se a 
adolescencia. Os casos devem ser avaliados individualmente, 
levando em conta a opiniao da familia e, quando possivel, a do 
paciente. 

A abordagem do recem-nascido com quadro de escroto 
agudo perinatal e controversa. Na torgao pre-natal, geralmen- 
te, nota-se massa escrotal unilateral endurecida, de coloragao 
escura e pele da bolsa aderida a massa, reflexo da evolugao 
prolongada. Nessa situagao, muitos consideram que raramen- 
te pode-se encontrar urn testiculo viavel e nao indicam explo¬ 
ragao cirurgica. Entretanto, tendo em vista trabalhos que rela- 
taram testiculos viaveis apos a distorgao cirurgica e casos de 
torgao assincrona no testiculo contralateral comprometendo 
as duas gonadas, recomenda-se a fixagao ou orquiectomia no 
lado comprometido e orquipexia preventiva no testiculo nor¬ 
mal. 8 A cirurgia somente deve ser protelada se houver altera- 
goes clinicas adversas que levem a urn risco anestesico inad- 
missivel. Quando o evento ocorre no periodo pos-natal, a 
crianga apresenta o quadro classic do escroto agudo. Obvia- 
mente, a cirurgia deve ser realizada com urgencia, recomen- 
dando-se tambem a fixagao do testiculo contralateral. 


Torgao de apendice testicular 

Alguns remanescentes embrionarios localizados no testiculo 
ou no epididimo persistem durante a vida adulta. 0 mais im- 
portante e o chamado apendice testicular ou apendice vesicu- 
loso (hidatide de Morgagni) (Figura 5). Essa estrutura existe 
em 90% dos homens, tern a forma de urn pequeno polipo pe- 
diculado e sua torgao e a causa mais comum de escroto agudo. 
Trata-se de urn resto mulleriano e, por ter receptores estroge- 
nicos, aumenta por estimulo hormonal na fase pre-puberal, 
tornando sua torgao, seguida de isquemia e necrose, mais fre- 
quente no periodo entre 7 e 12 anos de idade. 3 

A sintomatologia e menos severa que a da torgao do testicu¬ 
lo, tern inicio mais insidioso e dor menos acentuada, localiza- 
da principalmente na regiao superior da gonada. 0 edema e a 
hiperemia aparecem de forma mais gradual, e os sintomas sis- 
temicos, como febre, nauseas e vomitos, raramente estao pre- 
sentes. Durante o exame fisico, na fase inicial, pode-se palpar 
o testiculo normal ou discretamente aumentado, pouco dolo- 
roso, e, as vezes, urn nodulo na sua porgao superior. 0 nodulo 
pode exibir uma coloragao azulada escura, as vezes mais bem 
visto por transiluminagao, sendo conhecido como sinal do 
ponto azul; representa o apendice necrotico. 2 3 Com o tempo, 
os sinais inflamatorios aumentam, pode aparecer hidrocele 
reacional e, entao, o diagnostic diferencial com torgao fica 
mais dificil. Na ecografia, comparando-se com o lado nao aco- 
metido, existe fluxo sanguineo normal para o testiculo e urn 
nodulo ecogenico ou hipoecogenico na regiao superior da go¬ 
nada, sem fluxo ao Doppler colorido (Figura 6). 9 

Com o tempo, os sinais inflamatorios aumentam, pode 
aparecer hidrocele reacional e o diagnostic diferencial com 
torgao fica mais dificil. Na duvida, deve-se indicar a interven- 
gao cirurgica com ressecgao do apendice testicular isquemico 
ou necrosado (Figura 7). 

Quando a torgao de testiculo esta totalmente descartada, po- 
de-se optar pelo tratamento clinic, orientando-se analgesia e 



Figura 5 Representagao esquematica da torgao do 
apendice testicular ou apendice vesiculoso (hidatide de 
Morgagni) com hidrocele reacional. 
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Figura 6 Ultrassonografia com torgao de apendice vesiculoso (hidatide de Morgagni). A. Nodulo em regiao superior do 
testiculo (seta). B. Nodulo sem perfusao ao Doppler colorido (entre as setas). 



Figura 7 Escroto agudo com intensa reagao inflamatoria e 
torgao de apendice testicular necrosado. 


repouso. Os sintomas tendem a regredir em poucos dias, no ma- 
ximo em 1 semana. As recidivas de torgao de anexos sao raras. 

Epididimite e orquite 

0 processo inflamatorio do epididimo ou de epididimo e testi¬ 
culo e pouco frequente em criangas pequenas. Quando ocorre, 
deve-se pensar em anomalias das vias urinarias, que levam a 
refluxo de urina atraves do canal deferente. Eventualmente, 
urn ureter ectopico com drenagem para o deferente ou vesicu- 
la seminal pode causar inflamagao pela urina que reflui, mes- 
mo sem estar infectada. Assim, nesses casos, recomenda-se 
investigar os rins e as vias urinarias com ecografia e uretrocis- 
tografia miccionalA 9 Nos adolescentes e em adultos jovens se- 
xualmente ativos, os processos inflamatorios de epididimo e 
testiculo sao, geralmente, decorrentes da migragao ascenden- 
te de bacterias, como gonococos, clamidia e, eventualmente, 
micoplasma e coliformes. 3 

0 quadro clinico tern inicio arrastado, e as alteragoes do es¬ 
croto podem ser precedidas por sintomas urinarios. A febre 


nao e incomum; encontra-se dor, eritema e edema no lado afe- 
tado. 0 epididimo e, muitas vezes, tambem o testiculo estao 
dolorosos e aumentados de volume pelo processo inflamato¬ 
rio. Nao e raro, na evolugao do processo, ocorrer hidrocele rea- 
cional. 0 exame de urina pode ou nao revelar bacterias, pois a 
epididimite pode ter natureza viral. 3 0 exame ultrassonografi- 
co com Doppler demonstra aumento de volume e de fluxo san- 
guineo para epididimo e testiculo, quando comparado com o 
lado normal. Afastada, com seguranga, a possibilidade de urn 
processo isquemico testicular, institui-se tratamento clinico 
com antibioticos, anti-inflamatorios, analgesicos e repouso. 

Edema escrotal idiopatico 

Esta afecgao apresenta-se como processo escrotal agudo, in¬ 
flamatorio, na maior parte das vezes em criangas menores. 
Cursa com edema e hiperemia da bolsa, eventualmente pruri- 
do, que pode atingir o perineo e a regiao inguinal. Nao existem 
sintomas sistemicos. Pode ser confundida com celulite ou, 
mais raramente, com torgao de testiculo. 0 exame de urina 
nao tern alteragoes e a ecografia mostra testiculos normais. A 
causa e desconhecida, mas acredita-se que seja urn fenomeno 
alergico, eventualmente associado a picada de inseto ou infec- 
gao disseminada a partir da regiao anal. 13 Geralmente regride 
em poucos dias e nao exige tratamento alem de analgesia. 

Purpura de Henoch-Schonlein 

Esta doenga, muito rara, e uma vasculite que pode afetar pele, 
articulagoes, sistema geniturinario e gastrointestinal. Em 1/3 
dos pacientes, aparece dor e edema escrotal, preferencialmen- 
te em criangas jovens, com menos de 7 anos. Apesar de os sin¬ 
tomas poderem simular torgao testicular, o exame ultrassono- 
grafico mostra testiculos normais. A historia e o exame 
detalhados revelam purpura, dores articulares e hematuria. 
Normalmente, esses pacientes sao medicados com corticoste- 
roides. 3 

Outras afecgoes 

Outras causas menos comuns de escroto agudo, como hernia 
inguinal encarcerada, trauma, abuso sexual e neoplasia, tam¬ 
bem devem ser consideradas. 3 Nas hernias encarceradas, e 
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preciso considerar a possibilidade de isquemia testicular pro- 
vocada pela compressao do cordao espermatico, levando, 
muitas vezes, a dano irreversivel. 10 Normalmente, os dados de 
historia e exame fisico, associados a exames de imagens, 
quando necessarios, definem o diagnostic, cujo tratamento e 
bem definido. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar que o paciente e portador do quadro de 
escroto agudo e que deve ser tratado como urgencia. 

• Analisar as possfveis etiologias, com enfase para a 
possibilidade de torgao do cordao espermatico. 

• Indicar, se necessario, ultrassonografia com Doppler 
colorido, desde que possa ser feita imediatamente. 

• Solicitar avaliagao urgente do cirurgiao pediatrico, se a 
hipotese de torgao de testfculo nao for afastada de 
maneira rapida e segura. 
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CAPITULO 21 


DISTOPIA TESTICULAR 

Kleber Moreira Anderson 


Conceito 

Distopia testicular (DT), criptorquidismo ou testiculo nao des- 
cido (TND) compreendem, genericamente, anomalias de po- 
sigao do testiculo, sejam uni ou bilaterais (Figura 1). 

Criptorquidia significa testiculo fora da bolsa escrotal, mas 
situado em seu trajeto de descida embriologico, podendo estar 
intra-abdominal (25%) ou no canal inguinal (75%), sendo in- 
tracanalicular, emergente ou na raiz da bolsa. 

A ectopia testicular ocorre quando o testiculo se apresenta 
fora do trajeto normal de descida, podendo ser encontrado na 
bolsa inguinal de Denis Browne (regiao superficial a aponeu- 
rose do obliquo externo), no perineo, na base do penis e, inclu¬ 
sive, na bolsa escrotal contralateral. Pode ser decorrente de 
orientagao anormal do gubernaculo, bloqueio do canal ingui¬ 
nal ou posigao anormal do nervo genitofemoral. 

Testiculo retratil e aquele testiculo ja descido que, por hi- 
percontratibilidade do musculo cremaster, retrai intermiten- 
temente, permanecendo eventualmente fora da bolsa. Esse 
testiculo e levado ao fundo da bolsa com facilidade, e ali per- 
manece. 0 reflexo cremasterico, que esta praticamente ausen- 
te antes dos 3 meses de idade, tern expressao maxima no 



Figura 1 Criptorquidia esquerda. 


periodo escolar e diminui apos a adolescence, com o cresci- 
mento dos testiculos. Nos testiculos retrateis, a bolsa escrotal 
e o testiculo sao morfologicamente normais. 

Testiculo ascendente e aquele que se torna impalpavel na 
bolsa escrotal em criangas maiores, mas que tern relato de ter 
sido normal em alguma fase anterior. E provavel que a maioria 
dos casos com historia de testiculo retratil seja decorrente do 
remanescente fibroso do processo vaginal obliterado ligado a 
tunica vaginal do testiculo, o que dificulta o alongamento nor¬ 
mal do cordao espermatico. Com o crescimento, esse rema¬ 
nescente causa tragao e ascensao do testiculo para a regiao in¬ 
guinal. 0 testiculo retratil nao e muito frequente, e a maioria 
apresenta conduto peritoneovaginal patente. 

Monorquia e a ausencia de urn testiculo, que pode ocorrer 
em virtude da malformagao embriologica ou secundaria a tor- 
gao testicular intrauterina ou perinatal (vanishing testis ). Ja 
anorquia, a ausencia de ambos os testiculos, e incomum e 
pode ser detectada no pre-operatorio de criptorquidia bilateral 
se nao houver resposta ao estimulo com gonadotrofina corio- 
nica (hCG), com resposta aumentada de dosagem de testoste- 
rona, produzida pelo testiculo. 

Epidemiologia 

0 criptorquidismo representa uma das anomalias genitais 
mais comuns nos meninos, ocorrendo em media de 3% dos 
nascimentos a termo. 1 Nos prematuros, essa incidencia au- 
menta, podendo chegar a 70% nos bebes com peso menor que 
1.500 g. Durante o primeiro ano, essa incidencia diminui e es- 
tabiliza-se em 1%, ate a vida adulta. 

A maioria dos casos de testiculos que descem no 1° ano de 
vida acontece nos primeiros 3 meses. Apos 12 meses de vida 
com testiculo fora da bolsa, 2/3 sao unilaterais, com prevalen¬ 
ce de 2:1 no lado direito. 0 testiculo e impalpavel em 20% dos 
casos e, destes, 20% sao ausentes na exploragao cirurgica. A 
frequence de monorquia e anorquia em criangas com DT e de 
4% e 0,6%, respectivamente, e a prevalence de monorquia na 
populagao geral e de 1%. 
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A persistence do conduto peritoneovaginal e as anomalias 
morfologicas do epididimo podem estar presentes em 50% 
das DT. Anomalias do trato urinario superior e inferior, como 
hipospadia e valvula de uretra posterior, estao associadas em 
10% as DT. Defeitos da parede abdominal (gastrosquise e onfa- 
locele) estao associados em cerca de 20%, e sindromes com 
deficiencia de gonadotrofina (Kallmann, Prader-Willi, Lauren¬ 
ce Monn-Biedl) vem sempre acompanhadas de DT. 2 

Embriologia 

A descida testicular desenvolve-se em dois estagios: o transab¬ 
dominal, a partir da 5 a ate a 28 a semana gestacional, quando o 
testiculo migra da crista geniturinaria ate o canal inguinal; e o 
inguinoescrotal, no qual o testiculo se localiza na bolsa escro- 
tal por volta da 35 a semana. Essa descida depende da intera- 
gao de diversos fatores. 

0 hipotalamo produz o hormonio liberador de gonadotro¬ 
fina (GnRH), que estimula a produgao pela hipofise do hor¬ 
monio luteinizante (LH) e do hormonio foliculo-estimulante 
(FSH). Enquanto o LH estimula as celulas de Leydig do testi¬ 
culo a produzir testosterona, o FSH parece aumentar a re- 
cepgao do LH na membrana das celulas de Leydig, as quais, 
por volta da 9 a semana gestacional, estimuladas pela gona¬ 
dotrofina e pelo LH, secretam a testosterona necessaria e 
essencial para diferenciagao dos ductos mesonefricos em 
ductos de Wolff e, estes, em epididimo, canal deferente e ve- 
sicula seminal. 

A testosterona e sua conversao em dihidrotestosterona 
(DHT) pela enzima 5-alfa redutase e responsavel pela forma- 
gao dos orgaos genitais masculinos (penis e bolsa escrotal) por 
volta da 15 a semana em razao da fixagao dos receptores de 
androgenio na genitalia externa. Em torno da 9 a semana, as 
celulas de Sertoli, tambem estimuladas pelo FSH da hipofise, 
liberam o fator inibidor mulleriano (MIS), que inibe o desen- 
volvimento dos orgaos genitais internos femininos por regres- 
sao dos ductos de Muller (paramesonefricos). Alem da regres- 
sao dessas estruturas, o MIS tambem parece atuar nas fases 
iniciais da descida testicular 3 (Figura 2). 

A segunda fase da descida testicular depende da interagao 
de fatores humorais e mecanicos. Essa descida tern inicio por 
volta da 28 a semana e ocorre paralelamente a migragao do gu¬ 
bernaculo, necessitando, tambem, de estimulagao androgeni- 
ca. Urn argumento que sustenta fatores mecanicos envolvidos 
na descida testicular e a grande incidencia de criptorquidismo 
em patologias com defeitos da parede abdominal, como gas¬ 
trosquise, onfalocele, sindrome de Prune Belly e lesoes altas 
de espinha bifida, que pode estar relacionada a estudos indi- 
cando que a testosterona poderia atuar indiretamente na via 
nucleo-medular do nervo genitofemoral no nivel de Lll e L12 4 . 

Segundo Willian Hunter, 5 o gubernaculo tern influencia na 
descida testicular em virtude das alteragoes morfologicas em 
seu desenvolvimento. 0 testiculo produz testosterona, que 
causa aumento do gubernaculo por consequencia do aumen- 
to da substancia intercelular, distendendo passivamente o ca¬ 
nal inguinal e a bolsa escrotal, servindo como guia e tracio- 
nando o testiculo. 0 gubernaculo e uma estrutura formada de 
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Figura 2 Esquema hormonal da descida testicular. 


mesenquima, rica em acido hialuronico, com seu apice conec- 
tado aos testiculos e ao epididimo, fibras cremastericas em 
sua periferia e processo peritoneovaginal dentro de sua subs¬ 
tancia. No desenvolvimento normal, o gubernaculo move-se 
do canal inguinal ate o fundo da bolsa escrotal, sua matriz ge- 
latinosa e absorvida e o processo vaginal alonga-se em seu 
centra. Assim, qualquer falha - isolada ou nao - nessa intera¬ 
gao de fatores humorais e mecanicos pode levar a nao descida 
dos testiculos. 
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Clinica 

Deve-se perguntar aos pais se desde o nascimento foi notada 
alguma alteragao em relagao aos testiculos e se, alem disso, foi 
notada alguma tumoragao na regiao inguinal. 0 exame fisico 
nos casos de DT e muito importante e deve ser realizado por 
profissional treinado e experiente. Nos primeiros meses, o re- 
flexo do musculo cremaster, que e derivado do musculo obli- 
quo interno, nao e muito forte, razao pela qual essa e a melhor 
epoca para fazer urn diagnostico mais preciso. 

A crianga deve estar confortavel e tranquila, em ambiente 
nao ameagador. Deve-se inspecionar a bolsa escrotal, procu- 
rando sinais de hipotrofia (distancia entre as pregas da bolsa 
menor que do lado contralateral). Se nao houver sinais de hi¬ 
potrofia na bolsa escrotal vazia, pode ser urn caso de testiculo 
retratil. Devem ser palpadas as regioes inguinal, crural e peri¬ 
neal, na tentativa de palpar urn testiculo. 

Existem manobras para examinar melhor criangas com 
suspeita de DT. Com a crianga deitada, por exemplo, tenta-se 
palpar o testiculo com a mao esquerda entre a espinha iliaca 
anterossuperior e o pubis. Se for palpavel, e deslocado para a 
bolsa e mantido nessa posigao enquanto a mao direita tenta 
leva-lo ate o fundo da bolsa. Se com essa manobra o testiculo 
nao chegar ao fundo da bolsa ou chegar apenas a sua raiz, e 
considerado testiculo ectopico ou criptorquidico. Se o testicu¬ 
lo e levado ao fundo ou a metade da bolsa escrotal, permane- 
cendo nesse local sem retragao, trata-se de urn caso de testicu¬ 
lo retratil. Quando nao se podem palpar os testiculos com 
essas manobras, e possivel que se esteja diante de urn testicu¬ 
lo intra-abdominal ou ausente. 

Diagnostico 

Apos boa historia clinica e bom exame fisico, se nao for pos¬ 
sivel encontrar e diagnosticar urn testiculo, pouco resta em 
termos de exames complementares, exceto optar pela lapa- 
roscopia, que pode ser diagnostica e terapeutica. Dos 
metodos de imagem utilizados, como tomografia computa- 
dorizada, ressonancia magnetica, venografia e arteriografia 
gonadal seletiva, a ultrassonografia com Doppler, em alguns 
casos (principalmente em obesos), tern ajudado no diagnos¬ 
tico dos testiculos situados no canal inguinal. Sem duvida, 
urn grande avango no diagnostico dos testiculos impalpaveis 
tern sido a laparoscopia, que, alem de evidenciar a presenga 
ou nao de testiculo, ajuda a decidir a conduta a ser seguida, 
isto e, orquidopexia em urn tempo, pelo canal inguinal, ou 
orquidopexia em dois tempos, com ligadura previa dos vasos 
espermaticos. 

Nos casos de testiculos impalpaveis bilaterais, deve-se fazer 
diagnostico diferencial entre anorquia e bilateralmente, por 
meio de dosagem hormonal de testosterona, LH e FSH. Se as 
dosagens de LH e FSH estiverem muito altas, a anorquia e pro- 
vavel. Pode-se estimular com hormonio (gonadotrofina corio- 
nica, na dose de 1.500 mg, intramuscular - IM), 1 vez/dia, em 
tres doses em dias alternados e, no oitavo dia, repetir a dosa¬ 
gem de testosterona. Se a testosterona elevar-se, e sinal de que 
deve existir testiculo, sendo necessaria a abordagem cirurgica. 


Complicacdes do criptorquidismo 

Qual e a necessidade de corrigir e, mesmo nos casos impalpa¬ 
veis, de encontrar urn testiculo intra-abdominal? 0 objetivo e 
prevenir potenciais sequelas, sendo que as mais comumente 
associadas sao subfertilidade, malignizagao testicular, torgao 
de testiculo e associagao com hernia inguinal. 

0 testiculo, em sua posigao normal na bolsa escrotal, e 
mantido a uma temperatura de 33°C, comparado a 34°C da 
regiao inguinal e 37°C quando situado na cavidade abdominal. 
Sob temperaturas elevadas, os testiculos sofrem alteragoes 
progressivas, primeiramente nas celulas germinativas, depois 
em outras estruturas, acarretando diminuigao dos tubulos se- 
miniferos e fibrose peritubular. Essas lesoes histologicas, pos- 
teriormente, podem ocasionar diminuigao da fertilidade. 

Homens que tiveram TND tern menor quantidade e pior 
qualidade de esperma em comparagao a populagao geral. 6 Es¬ 
sas alteragoes aumentam nos casos bilaterais e conforme a 
idade em que for realizada a corregao cirurgica, dai a necessi¬ 
dade de corrigir o TND durante e primeiro ano de vida. Esses 
danos podem nao ser completamente reversiveis com o trata- 
mento cirurgico, mas ha vantagens quando realizado antes 
dos 2 anos de idade. 7 8 

A degeneragao progressiva das celulas germinativas e a dis- 
plasia intrinseca do TND podem levar ao cancer testicular. 
Cerca de 10% dos pacientes com cancer testicular sao ou fo- 
ram portadores de TND, 9 principalmente nos casos intra-ab- 
dominais e bilaterais. 10 Nos TND, a incidencia de aparecimen- 
to de seminomas e maior, 11 enquanto nos testiculos operados e 
baixados ha maior incidencia de aparecimento de tumores 
das celulas germinativas nao seminomatosos. 12 

Embora nao haja prova de que a orquidopexia reduza o ris- 
co de aparecimento de tumor, ela permite melhor detecgao em 
razao do proprio exame fisico local. 13 Ainda que nao haja soli- 
da evidencia, a incidencia de torgao testicular tambem parece 
ser maior nos TND que nos situados na bolsa escrotal. 14 A tor¬ 
gao intra-abdominal do testiculo pode se apresentar com qua- 
dro de abdome agudo. A maioria dos casos de TND (90%) esta 
associada a processo vaginal patente. 15 Se a hernia inguinal for 
clinicamente diagnosticada, sera corrigida de imediato com a 
fixagao do testiculo. 

Alem dessas justificativas estruturais e clinicas para a cor¬ 
regao do criptorquidismo, devem-se considerar os fatores psi- 
cologicos da ausencia do testiculo na bolsa escrotal. 

Tratamento 

A abordagem ao TND e principalmente cirurgica, por cirurgia 
aberta ou laparoscopia, nos casos de testiculos impalpaveis. 0 
tratamento dos TND diminui o risco de torgao e melhora a 
fungao endocrina e o aspecto psicologico, embora nao altere o 
risco de malignidade. Em algumas situagoes, pode-se usar 
hormonoterapia como coadjuvante ao tratamento cirurgico 
ou mesmo como unica arma terapeutica. Por haver influencia 
hormonal na descida testicular, pode-se usar esse modo de 
tratamento principalmente nos testiculos retrateis e inguinais 
baixos ou na raiz da bolsa escrotal. Utiliza-se hCG IM, que es- 
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timula o testiculo a produzir testosterona, atuando localmen- 
te e influenciando na descida. 16 Um dos protocolos e hCG na 
dosagem de 1.500 a 2.500 mg, IM, 2 vezes/semana, por 4 se- 
manas. Teoricamente, testiculo ectopico nao responde ao tra- 
tamento hormonal. 

Os efeitos colaterais da hormonoterapia, que incluem cres- 
cimento de pelos pubicos, aumento do tamanho dos testicu¬ 
los, alargamento do penis e disturbios de comportamento 
com agressividade, devem ser esclarecidos com os familiares. 
Apos o termino do tratamento, esses efeitos diminuem. 17 0 
uso de hCG e importante para identibcar a presenga de testi¬ 
culo, quando ele e impalpavel bilateralmente, com resposta 
positiva ao aumento da dosagem de testosterona, que indica 
presenga de testiculo intra-abdominal. Estudos com GnRH 
mostram mais ebcacia terapeutica que com hCG. 18 

A orquidopexia esta indicada por volta dos 12 meses de 
vida, em virtude dos fatos ja discutidos. Quando houver her¬ 
nia inguinal clinicamente evidente, a cirurgia deve ser realiza- 
da de imediato. A orquidopexia aberta (Figura 3) esta indicada 
sempre que o testiculo estiver palpavel. Nessa tecnica, apos a 
incisao da pele, abre-se a aponeurose do grande obliquo, ex- 
plora-se e isola-se o canal inguinal e trata-se o saco herniario, 
se houver. Entao, disseca-se o testiculo, separando-o do gu- 
bernaculo, e continua-se a dissecgao dos vasos espermaticos e 


do canal deferente no retroperitonio, liberando o testiculo o 
maximo possivel. 

Geralmente, o que impede a descida dos testiculos sao os 
vasos espermaticos curtos. Forma-se um caminho ate o fundo 
da bolsa escrotal, no qual se hxa o testiculo em um espago en- 
tre o musculo dartos e a pele. Em alguns casos, esse testiculo 
esta muito alto no canal inguinal, dihcultando sua descida. 
Nessa situagao, pode-se baixar ao maximo o testiculo e tentar 
nova orquidopexia em segundo tempo (6 meses depois) ou 
realizar o procedimento de Fowler-Stephens, no qual os vasos 
espermaticos sao ligados o mais alto possivel, mantendo a irri- 
gagao testicular pela circulagao colateral da arteria diferencial 
e por alguns vasos do cremaster. Conforme anteriormente ci- 
tado, os vasos espermaticos e que sao curtos, e nao o canal de¬ 
ferente. 

Nos casos de testiculos impalpaveis, esta indicada a abor- 
dagem laparoscopica, que pode ser diagnostica e potencial- 
mente terapeutica. Primeiramente, e importante determinar a 
presenga de testiculo nos casos bilaterais. Nos casos de testi¬ 
culos impalpaveis unilaterais, inicia-se ja com a laparoscopia. 
Por meio de acesso umbilical, abordagem segura e rapida, exa- 
mina-se o anel inguinal. Verihca-se o status do processo vagi¬ 
nal, se patente ou nao, e, entao, procuram-se estruturas wolf- 
banas (testiculo e canal deferente) e vasos espermaticos. As 
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Figura 3 Esquema do manuseio do criptorquidismo. 

Fonte: adaptada de Stiven et al. 19 
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opgoes terapeuticas sao baseadas nos achados: se forem en- 
contrados vasos espermaticos terminando em fundo cego, 
sem penetrar no anel inguinal, significa ausencia testicular 
(vanishing testis) e o procedimento termina. Esse achado ocor- 
re em cerca de 10% dos testiculos impalpaveis. 20 

Geralmente, nos casos de testiculos impalpaveis, 50% sao 
intra-abdominais. Nesses casos, se os vasos espermaticos es- 
tao normais e penetram no anel inguinal, ha necessidade de 
exploragao inguinal. Se os vasos espermaticos forem hipotro- 
fiados e penetrarem pelo anel inguinal, porem, a abordagem 
inguinal para ressecar possivel remanescente de tecido testi¬ 
cular tambem e necessaria. Se o testiculo apresentar vasos 
curtos que o impedem de chegar ao anel inguinal, pode-se, se 
for testiculo “viavel”, fazer a ligadura dos vasos espermaticos e 
realizar a orquidopexia entre 6 e 9 meses depois. Esse interva- 
lo possibilitara a formagao de circulagao colateral. Se, final- 
mente, for encontrado urn testiculo disgenetico, deve-se optar 
por orquiectomia. 

Complicagdes 

Embora rara, em uma metanalise de literatura urologica, 21 hou- 
ve 8% de resultados nao satisfatorios da orquidopexia nos testi¬ 
culos nao descidos palpaveis e 25% nos testiculos impalpaveis. 
A complicagao mais significativa da orquidopexia e a atrofia tes¬ 
ticular, que, geralmente, decorre da dissecgao dos vasos testicu- 
lares, alem de edema pos-operatorio, causando isquemia e pos¬ 
terior atrofia testicular. Outra complicagao, ainda, e a ascensao 
do testiculo, que necessita de nova orquidopexia. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer um testiculo nao descido, ou seja, ausencia 
da gonada na bolsa escrotal. 

• Diferenciar o testiculo nao descido do testiculo retratil. 

• Recomendar avaliagao com o cirurgiao pediatrico apos 
6 meses de idade, se o testiculo nao estiver situado na 
bolsa escrotal. 
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CAPITULO 22 


FIMOSE: O QUE FAZER E 
QUANDO REALIZAR? 

Marcelo Iasi 


Introdugao 

Existem relatos sobre circuncisao ha mais de 15 mil anos. Ins¬ 
cribes em cavernas, no periodo Paleolitico, mostram dese- 
nhos ilustrando o ritual da circuncisao na tumba de Ankh-Ma- 
hor, no Antigo Egito (2.400 a.C.). A circuncisao e uma tradigao 
judaica, relatada no livro biblico de Genesis (Capitulo 17), 
quando Abraao se circuncisou aos 99 anos de idade para man- 
ter um pacto com Deus, e ainda nos dias de hoje os judeus reli- 
giosos sao circuncisados no oitavo dia de vida. 

Durante a Segunda Guerra Mundial, um grande numero de 
combatentes americanos foi acometido por enfermidades tro- 
picais no prepucio, provocando, nos Estados Unidos, uma 
tendencia a pratica da circuncisao neonatal rotineiramente, 
chegando a 95% dos recem-nascidos do sexo masculino em 
1960 e gerando gastos aproximados de 50 milhoes de dolares 
por ano, sendo considerado um problema de saude publica. 
Atualmente, cerca de 61% dos meninos americanos ainda sao 
circuncisados no periodo neonatal. 

A fimose e seu tratamento sao assuntos extremamente po¬ 
lemics, nao somente por acometer um orgao genital e envol- 
ver aspectos medico-epidemiologicos, mas por dizer respeito 
a assuntos sociais, culturais e religiosos. 

Duvidas sao trazidas com frequencia aos consultorios do 
pediatra e do cirurgiao pediatrico, muitas vezes ate antes de o 
menino nascer, indagando sobre o melhor momento para tra- 
tar a fimose, se logo ao nascimento ou apos a retirada das 
fraldas. 

Embriologia e anatomia 

0 prepucio origina-se por volta da 8 a semana de gestagao, a 
partir de um espessamento da epiderme sobre a glande. Esse 
crescimento e mais rapido dorsalmente que ventralmente e, a 
medida que a uretra glandar se fecha, o prepucio ventral de- 
senvolve-se como espessamento de pele que se funde forman- 
do o freio balanoprepucial. Esse processo se completa ate a 16 a 
semana de gestagao, e a superficie interna do prepucio adere a 
superficie da glande. Por esse motivo, ao nascimento, pratica- 


mente todos os meninos tern o prepucio aderido a glande em 
toda sua extensao (Figura 1). 

No decorrer do primeiro ano de vida, o prepucio vai se des- 
colando da glande gradativamente e tornando-se mais elasti- 
co, aumentando o diametro do oriffcio prepucial, o que propi- 
cia a exposigao da glande quando se provoca a retragao do 
prepucio ate a visualizagao da coroa da glande - regiao de co- 
loragao arroxeada escura que contorna toda a glande. Estatis- 
ticamente, ao nascimento, apenas 4% dos meninos conse- 
guem expor a glande, 20% o fazem ao redor dos 6 meses, e 
cerca de 75%, com 1 ano de idade. 

Definigao 

Pode-se definir fimose como o estreitamento do orificio pre¬ 
pucial que impede ou dificulta a exposigao total da glande. 
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Diagnostico 

0 diagnostico de fimose e feito por meio do exame fisico (Figu- 
ra 2). 

A crianga e colocada em decubito dorsal horizontal e, deli- 
cadamente, com a ajuda dos dedos polegar e indicador de am- 
bas as maos, o examinador tenta retrair o prepucio em diregao 
a base do penis, na tentativa de expor a glande sem provocar o 
descolamento da superficie interna da pele do prepucio ou pro¬ 
vocar fissuras e sangramento, pois isso cansaria dor (Figura 3). 

Geralmente, o descolamento balanoprepucial forgado e as 
fissuras sao os responsaveis pelo fechamento cicatricial quase 
completo do orificio prepucial, de modo que esse procedimen- 
to (“massagem”) nunca e indicado como tentativa de resolver 
o problema da fimose. 

Classificagao 

Didaticamente, pode-se classificar a fimose em 3 graus: 

• grau I: apresenta orificio prepucial bastante estreito, mas nao 
impede a visualizagao do meato uretral. Essa situagao leva a 
queixa frequente de que a crianga, ao urinar, apresenta urn 
abaulamento no prepucio (urina e coletada entre a glande e o 
prepucio) e depois exterioriza o jato urinario (Figura 4); 



Figura 2 Prepucio sem tragao ao exame fisico. 




Figura 3 Tragao do prepucio ao exame fisico: tentativa de 
expor a glande. 


• grau II: e possivel visualizar o meato uretral, mas a glande nao 
se exterioriza totalmente (Figura 5); 

• grau III: consegue-se exteriorizar toda a glande, mas o orificio 
prepucial, que e estreito, provoca urn anel de constrigao no 
corpo do penis, impedindo o retorno do prepucio a sua posi- 
gao original. Esse grau e o responsavel pela situagao patologi- 
ca denominada parafimose, que consiste em edema impor- 
tante do prepucio e da glande em razao da dificuldade do 
retorno venoso causado pelo anel de constrigao. Essa condi- 
gao de urgencia, que pode causar sofrimento vascular do 
prepucio e da glande, deve ser prontamente revertida, segu- 
rando-se firmemente a regiao do anel e tracionando-se o pre¬ 
pucio para a posigao original. As vezes, e necessario reduzir 
cirurgicamente, seccionando-se o prepucio ate o anel prepu¬ 
cial estenotico e, depois, eletivamente, realizando a postecto- 
mia (Figura 6). 

Durante o exame fisico, alem de realizar o diagnostico da fi¬ 
mose e classifica-la nesses tres graus, pode-se fazer o diagnos¬ 
tico de acolamento balanoprepucial, que e o prepucio aderido 
em alguns pontos na glande sem estreitamento do orificio pre¬ 
pucial (Figura 7). Essa situagao e fisiologica e, portanto, resol- 



Figura 4 Fimose grau I. 


r. 


Figura 5 Fimose grau II. 
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ve-se espontaneamente com o tempo, ate os 5 ou 6 anos de 
idade. 

No acolamento balanoprepucial, e muito comum observar, 
por transparency, colegoes amareladas que sao cistos de re- 
tengao de esmegma, uma secregao sebacea produzida pela su- 
perficie interna da pele do prepucio (Figura 8). A medida que 
ocorre o descolamento balanoprepucial, essa secregao se exte- 
rioriza e e relatada como uma “massa branca”, a qual deve ser 
retirada durante a higiene local. 

A fimose impede a higiene adequada do penis, propiciando, 
por meio do acumulo de urina e secregoes, o desenvolvimento 
de urn processo inflamatorio local muito frequente denomina- 
do postite. Ademais, a superficie interna do prepucio, que tern 
caracteristicas diferentes da externa, podem aderir bacterias, 
podendo ate provocar infecgao urinaria. 

A fimose tambem pode ser responsabilizada por doengas 
sexualmente transmissiveis, cancer de penis e cancer de colo 
uterino, na mulher. 

Tratamento 

0 tratamento da fimose e cirurgico, denominado postectomia, 
e pode ser realizado nas diferentes faixas etarias, desde o pe- 



Figura 6 Fimose grau III. 



Figura 7 Acolamento balanoprepucial. 


riodo neonatal (circuncisao), ate a idade adulta; lembrando-se 
que, do ponto de vista medico, so e possivel fazer o diagnosti- 
co de certeza de fimose apos 1 ano de idade. A idade ideal para 
realizar a cirurgia de fimose e apos 1 ano e antes dos 18 meses 
de idade, quando o menino ja comega a ter consciencia do ge¬ 
nital masculino. 

No recem-nascido, a cirurgia pode ser realizada sob aneste- 
sia local, habitualmente no 2° ou no 3° dia de vida, ou, no ma- 
ximo, ate o 15° dia, por meio de urn bloqueio anestesico do 
nervo peniano, com lidocama a 2%, sem vasoconstritor, na do- 
sagem maxima de 7 mg/kg de peso corporeo. Esse procedi- 
mento deve ser sempre realizado em ambiente de centro cirur¬ 
gico, promovendo-se descolamento balanoprepucial, ligadura 
do freio balanoprepucial, retirada do prepucio, hemostasia 
cuidadosa e sutura da pele interna a externa, com fio absorvi- 
vel. 0 procedimento e classico, podendo ser realizado, tam¬ 
bem, por meio de outras tecnicas, como o uso de Plastibel® ou 
de circuncisor. 0 curativo com pomada a base de vaselina, 
principalmente na area desepitelizada da glande e do meato 
uretral (agora exposto e em contato com a fralda), pode apre- 
sentar urn processo inflamatorio denominado meatite, levan- 
do a estenose do meato uretral. 



Figura 8 Cisto de esmegma. 



Figura 9 Aspecto pos-operatorio. 
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Nas criangas maiores, o procedimento e realizado basica- 
mente da mesma maneira, mas sempre sob anestesia geral 
inalatoria e bloqueio anestesico peniano, existindo, portanto, 
a necessidade de internagao hospitalar em virtude da aneste¬ 
sia geral. Em sistema de hospital-dia, porem, a alta hospitalar 
ocorre apos urn periodo de observagao de aproximadamente 4 
horas. 

Habitualmente, mantem-se urn curativo circular no penis, 
o que diminui o edema local e da maior seguranga a crianga. 
Esse curativo e mantido por aproximadamente 24 horas e, 
apos esse periodo, utiliza-se somente a pomada a base de va- 
selina, 2 vezes/dia, por 10 dias. Em termos de medicagao, sao 
utilizados analgesicos e anti-inflamatorios durante 3 dias. 

Sao descritas algumas complicagoes decorrentes da postec- 
tomia, como sangramento, hematomas, infecgao local, este- 
nose do meato uretral, linfedema, estenose prepucial e sine- 
quias balanoprepuciais. 

Tratamento clinico 

0 tratamento topico com uso de pomada (betametazona a 
0,2% e hialuronidase) e uma opgao terapeutica valida que 
pode ter bons resultados quando usada em casos seleciona- 
dos, como apos 1 ano de idade, com ausencia de postite pre¬ 
via, exposigao parcial da glande e sem fibrose importante do 
orificio prepucial. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Definir fimose. 

• Fazer o diagnostico de fimose. 

• Discutir com o cirurgiao a necessidade de tratamento 
cirurgico. 
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CAPITULO 23 


OBSTRUCAO pilorica 

Maria do Socorro Mendonga de Campos 
Rosane Kleine Passos 


Introdupao 

A sindrome da obstrugao pilorica pode ser definida como uma 
dificuldade parcial ou total do esvaziamento gastrico decorren- 
te de fatores mecanicos ou funcionais. Pode apresentar-se de 
forma subaguda e progressiva. As principais manifestagoes cli- 
nicas incluem: nauseas, vomitos, sensagao de plenitude gastri¬ 
ca, dor epigastrica tipo colica, desidratagao e perda de tempo. 

A obstrugao pilorica pode ser causada por etiologias conge- 
nitas, como atresia do piloro, duplicagao pilorica ou cisto ente- 
rogeno e estenose hipertrofica do piloro (EHP); ou etiologias 
adquiridas, como doenga ulcerosa peptica, obstrugao primaria 
do esvaziamento gastrico, obstrugao pilorica por corpo estra- 
nho, alem de outras causas de etiologias mais raras. 

Atresia do piloro (AP) 

AAPe uma doenga extremamente rara, descrita por Calder 
em 1749. Acomete 1 entre 100.000 nascidos vivos e correspon- 
de a menos de 1% de todas as atresias gastrointestinal. Pode 
ocorrer isolada ou associada com outras anomalias congenitas 
ou hereditarias. E frequentemente associada com a epidermo- 
lise bolhosa, principalmente a do tipo juncional, e menos fre¬ 
quentemente associada a outras anomalias gastrointestinais e 
renais. Quando ocorre isolada, apresenta bom prognostic, 
mas quando associada a outras anomalias, e urn fator associa- 
do a alta mortalidade. 

A AP comumente se apresenta com distensao abdominal alta 
e vomitos nao biliosos. Seu diagnostico e sugerido pela radiogra- 
fia simples de abdome (Figura 1), que mostra classicamente ape- 
nas a bolha gastrica e a ausencia de gas no intestino delgado e no 
colon. O diagnostico antenatal pode ser sugerido na ultrassono- 
grafia (US) materna realizada no 2 e trimestre da gravidez, por 
meio do polidramnio e da distensao gastrica do feto. 

A AP pode ter 3 tipos anatomicos: 

• tipo 1: apresenta-se sob a forma de uma membrana diafrag- 

matica que obstrui total ou parcialmente a luz do piloro, ocor- 

rendo em 58% dos casos; 


• tipo 2: cordao fibroso entre o estomago e o duodeno, ocorre 
em 34% dos casos; 

• tipo 3: extremamente raro (8%), urn segmento atresico com- 
pleto entre o estomago e o duodeno (Figuras 2 e 3). 

O tratamento para o tipo 1 pode ser feito com a excisao des- 
ta membrana pela tecnica de Heineke-Mikulicz ou piloroplas- 
tia de Finney (Figuras 4 e 5). Atualmente, e preconizada a gas- 
troscopia com fibra otica e ressecgao da membrana por laser. 
Para os tipos 2 e 3, o tratamento e feito pela gastroduodenos- 
tomia ou gastrojejunostomia, dependendo do tamanho do 
segmento atresico (Figura 6). 



Figura 1 Radiografia simples - atresia de piloros (bolha 
gastrica unica). 




2168 • TRATADO DE PEDIATRIA • SE£AO 25 CIRURGIA PEDIATRICA 



Tipo 3 



Figura 2 Atresia de piloro. 
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Figura 3 EDA - atresia tipo 1 - membrana pilorica. 


Figura 5 Tecnica de piloroplastia de Finney. 
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Figura 6 Gastroduodenostomia. 


Doenga ulcerosa peptica 

A doenga ulcerosa peptica e suas complicagoes sao raras em 
criangas. No entanto, ha relatos de ulceras perfuradas em neo- 
natos e criangas, assim como obstrugao pilorica decorrente de 
processo inflamatorio agudo causado pelas ulceras gastricas 
do tipo II, classificagao de Johnson (localizadas no corpo do 
estomago em combinagao com uma ulcera duodenal, geral- 
mente associadas a uma excessiva produgao de secregao de 
acido) e do tipo III (ulceras pre-piloricas que se comportam 
como ulceras duodenais associadas a hipersecregao de acido 
gastrico), que parece, na maioria dos casos, estar associada 
com Helicobacter pylori. 

A doenga ulcerosa peptica manifesta-se com retardo do es- 
vaziamento gastrico, anorexia ou nauseas acompanhadas de 
vomitos, podendo levar a desidratagao, alcalose metabolica 
hipocloremica e hipopotassemica secundaria a perda de suco 
gastrico rico em ions de hidrogenio, cloro e potassio. 

0 diagnostic e feito por meio de historia clinica, exame fi- 
sico, testes do H. pylori invasivos (endoscopia digestiva alta 
com biopsia - EDA) e nao invasivos (sorologia e teste do car- 
bono marcado). Os principais metodos diagnostics da ulcera 
peptica sao a EDA (Figura 7), os exames radiologies simples e 
contrastados do trato gastrointestinal alto e a radiograba de 
torax em ortostase para afastar perfuragao da ulcera, com 
pneumoperitonio. 

0 tratamento e dirigido principalmente a redugao da acidez 
gastrica e a erradicagao da H. pylori. A terapia tripla com inibi- 
dor da bomba de protons, amoxicilina e claritomicina e a pri- 
meira escolha. Nos casos resistentes a claritomicina, usa-se o 
metronidazol. 0 tratamento cirurgico bca reservado para as 
complicagoes, como a perfuragao, ou nos casos de inflamagao 
cronica do duodeno com episodios recorrentes de cicatrizagao, 
que levam a bbrose e estenose do lumen duodenal e obstrugao 
do esvaziamento gastrico, situagao em que se deve realizar a 
piloroplastia pela tecnica de Heineke-Mikulicz ou de Finney. 

Obstrugao primaria do esvaziamento gastrico 

Os disturbios gastrointestinal funcionais sao caracterizados 
principalmente por sintomas sugestivos de comprometimen- 
to das fungoes motora ou sensorial, na ausencia de anormali- 
dades estruturais ou da mucosa, ou de disturbios bioqmmicos 
ou metabolicos comprovados. Tern sido crescente o reconhe- 
cimento de doengas e condigoes clmicas que se associam ao 



Figura 7 EDA - ulcera peptica. 


retardo do esvaziamento gastrico, designada como gastropa- 
resia. 

A gastroparesia e urn disturbio de motilidade cronico, ca- 
racterizado pelo retardo do esvaziamento gastrico na ausencia 
de uma causa mecanica de obstrugao na regiao antropiloro- 
duodenal, em decorrencia da diminuigao da forga contratil da 
musculatura do estomago. 

A gastroparesia pode ocorrer em muitos contextos clmicos, 
com uma ampla variagao, dependendo da gravidade dos sin¬ 
tomas. Sao causas de gastroparesia: 

• complicagao de procedimentos cirurgicos como fundoplica- 
tura de Nissen com lesao do vago e resseegao gastrica parcial 
comvagotomia; 

• disturbios gastrointestinais associados ao esvaziamento gas¬ 
trico retardado, como doenga do refluxo gastrointestinal 
(DRGI), dispepsia funcional e EHP; 

• disturbios neurologicos, como tumores do sistema nervoso 
central (SNC); 

• disturbios endocrinos e metabolicos; 

• doengas do colageno; 

• disturbios alimentares, como anorexia nervosa. 

Os sinais e sintomas sao: vomitos nao biliosos com restos ali¬ 
mentares parcialmente digeridos, desidratagao, disturbio do 
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equilfbrio hidreletrolftico, dor abdominal, pirose, distensao da 
regiao epigastrica e perda de peso. 

0 diagnostics pode ser feito pela historia clinica e pelos 
exames complementares, como EDA, condigao mandatoria 
para o diagnostics diferencial com corpo estranho. 0 estudo 
radiologic de esofago, estomago e duodeno (EREED) pode 
mostrar orgao dilatado, repleto de liquido ou de residuos ali- 
mentares, esvaziando-se com dificuldade. A radiografia tardia 
(6 horas) pode mostrar estomago ainda contendo residuos ali- 
mentares (Figura 8). A cintilografia com estudo do esvazia- 
mento gastrico tambem e util. Urn metodo alternativo alta- 
mente promissor e a US, que alia as vantagens de razoavel 
acuracia, baixo custo e ampla disponibilidade. 

0 tratamento de pacientes com gastroparesia sintomatica 
consiste em controlar os sintomas, corrigir o disturbs hidrele- 
trolitico e nutricional, e identificar e tratar a causa subjacente 
da gastroparesia, quando possivel. No caso de doenga relativa- 
mente branda, e possivel controlar satisfatoriamente os sinto¬ 
mas por meio da modificagao da dieta e da administragao de 
urn agente antiemetico ou pro-cinetico. Nos casos refratarios 
ao tratamento conservador, a piloroplastia tipo Heineke-Mi- 
kulicz tern bons resultados. 

Duplicapao pilorica ou cisto enterogeno 
do piloro 

Duplicagao gastrointestinal e uma entidade rara, que ocorre 
aproximadamente em 1 entre 4.500 nascidos vivos. Frequen- 



temente apresenta tecido gastrico e pancreatic ectopico. A 
duplicagao pilorica pode apresentar sinais obstrutivos com vo- 
mitos nao biliosos progressives, podendo ou nao ser em jatos, 
e tumoragao palpavel na projegao do piloro, sendo necessario, 
por esses motivos, o diagnostic diferencial com EHR A inves- 
tigagao diagnostica pode ser realizada por US de abdome (Fi¬ 
gura 9), EDA e EREED, porem a confirmagao diagnostica so 
sera possivel apos abordagem cirurgica, seja por laparotomia 
ou por videolaparoscopia com resseegao total do cisto e estu¬ 
do anatomopatologico da pega cirurgica. 

Obstrugao pilorica por corpo estranho 

Ingestao de corpo estranho e urn problema comum encontra- 
do na populagao pediatrica, principalmente na faixa etaria en¬ 
tre 6 meses e 3 anos, fase em que a crianga coloca objetos na 
boca como parte da sua interagao normal com o mundo. Ha 
maior incidencia de ingestao de corpo estranho entre a popu¬ 
lagao de criangas que apresentam disturbios do desenvolvi- 
mento neuropsicossocial. E importante ressaltar a necessida- 
de de atengao especial para essas criangas quando se 
apresentam inapetentes, com vomitos com residuos alimen- 
tares, perda de peso, irritabilidade e pneumonias recorrentes 
por aspiragao. As complicagoes da ingestao de corpo estranho 
incluem obstrugao e perfuragao do intestino. 

0 diagnostic clinic representa urn desafio para o pediatra. 
A maioria dos corpos estranhos e radiopaca, podendo ser facil- 
mente visualizada em uma radiografia simples da regiao abdo¬ 
minal. A EDA e o metodo diagnostic mais preciso, pois, alem 
de permitir a visualizagao direta do corpo estranho, tambem 
proporciona o meio menos invasivo para a sua remogao (Figu¬ 
ra 10). A abordagem cirurgica por laparotomia, videolaparos¬ 
copia ou procedimento combinado de videolaparoscopia e en- 
doscopia fica reservada para os casos em que a EDA nao 



Figura 8 EREED - gastroparesia. 


Figura 9 Ultrassonografia - cisto enterogeno do piloro. 
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Figura 10 EDA - corpo estranho no piloro. 


obteve exito ou quando o paciente ja apresenta sinais de com- 
plicagao. 

Estenose hipertrofica de piloro 

A EHP e uma condigao congenita que afeta recem-nascidos e 
lactentes. E caracterizada pela hipertrofia e hiperplasia difusa 
e progressiva da musculatura lisa, em especial a camada circu¬ 
lar do piloro, resultando em alongamento e estreitamento per- 
sistente do canal pilorico, causando obstrugao parcial com 
consequente retardo do esvaziamento gastrico, ou ate mesmo 
obstrugao total da sua luz. Em resposta ao peristaltismo vigo- 
roso, a fim de veneer a resistencia ao escoamento do conteudo 
gastrico, a musculatura do estomago torna-se hipertrofiada, e 
o estomago, dilatado. 

Patologistas descrevem constante associagao de edema, de 
grau variavel, na submucosa e em pregas longitudinais redun- 
dantes na mucosa do piloro, contribuindo significativamente 
para a obstrugao local. Sugerem tambem que essas alteragoes 
da camada mucosa e submucosa podem ser eventos inician- 
tes do desenvolvimento da EHP em criangas predispostas. 

Epidemiologia 

A EHP e a causa mais comum de obstrugao gastrointestinal 
em recem-nascidos e lactentes menores de 3 ou 4 meses de 
idade. Raramente, o surgimento dos sintomas ocorre logo ao 
nascimento, bem como apos os 5 meses de idade. A inciden- 
cia da EHP em populagoes ocidentais e cerca de 2 a 4 por 1.000 
nascidos vivos, e menos prevalente em populagoes africanas e 
asiaticas. Por razoes desconhecidas, acomete mais o sexo 
masculino, na razao de 3:1 a 4:1. 

A etiologia e o exato mecanismo fisiopatologico da EHP 
ainda nao estao explicados, tendo provavelmente causas mul- 
tifatoriais. A predisposigao genetica esta bem estabelecida. 


Tern sido relatada associagao da EHP com uma variedade de 
anormalidades cromossomicas e certo numero de sindromes 
hereditarias, como Smith-Lemli-Opitz e Cornelia de Lange. 
Aproximadamente 10% dos casos de EHP sao familiares. Es- 
tudos com gemeos mostraram taxa de 25% de concordance e 
de 40% em gemeos monozigoticos. 0 risco de recorrencia em 
irmaos esta em torno de 10% para o sexo masculino e 2% para 
o feminino. Essa afeegao tern 17 vezes mais chances de ocorrer 
em descendentes de maes que tiveram EHP do que na popula- 
gao em geral, sugerindo ser herdada geneticamente de fator li- 
gado ao cromossomo X, com predilegao pelos primogenitos. 

Teorias incluem eventual relagao com colecistoquinina e 
somatostatina, niveis elevados de prostaglandinas no suco 
gastrico aumentando a acidez, hiperacidez gastrica induzindo 
espasmo pilorico e hipertrofia, redugao de fibras nervosas 
peptidermicas causando deficiencia da smtese de acido nitri- 
co (neurotransmissor da musculatura lisa), motilidade anor- 
mal secundaria a diminuigao de celulas tipo marca-passo, e 
outras. 

Quadro clinico 

Vomitos alimentares, nao biliosos, em jato, que ocorrem nor- 
malmente 30 a 60 minutos apos a alimentagao, a partir da 2- a 
6- semanas de vida. Em 15% dos casos, pode conter sangue no 
vomito, se gastrite associada. Por causa dos vomitos, ocorre 
fome insaciavel, perda de peso, desidratagao, constipagao e, 
em 2 a 5% dos casos, pode ocorrer ictericia, a custa da bilirru- 
bina indireta, em virtude da diminuigao da atividade da enzi- 
ma glucuronil-transferase por redugao da ingesta calorica ou 
pelo aumento da circulagao entero-hepatica. 

Nos casos mais graves, em que os vomitos sao mais fre- 
quentes e o diagnostic e tardio, ocorre alcalose metabolica hi- 
popotassemica e hipocloremica caracteristica, pela perda de 
acido cloridrico nos vomitos e aumento da concentragao plas- 
matica de bicarbonato; disturbio hidreletrolitico decorrente 
de perdas de cloro, sodio e potassio pode gerar letargia e/ou 
convulsoes. Pais mais atentos referem ondas deslocando-se 
no abdome superior. 

Diagnostic*) 

0 diagnostic clinico e baseado na historia de vomitos nao bi¬ 
liosos, em jato, a partir da 2- semana de vida, podendo estar 
associada a achados, no exame fisico, de desidratagao, desnu- 
trigao, ictericia, distensao da regiao epigastrica, hiperperistal- 
se gastrica, ondas de Kussmaul observadas apos alimentagao 
(Figuras 11 e 12) e palpagao de tumoragao movel de forma ovoi- 
de, medindo 1 a 2 cm de diametro (oliva pilorica), na regiao 
epigastrica ou proxima ao umbigo. 

A palpagao da oliva pilorica por urn examinador experiente 
geralmente e considerada especifica e diagnostica, nao haven- 
do necessidade de testes adicionais. Todavia, a palpagao do 
abdome requer disponibilidade de tempo, uma crianga calma 
e, se o estomago estiver distendido, e necessaria a descom- 
pressao com uso de sonda nasogastrica. Nos pacientes cuja 
oliva pilorica nao e palpavel, a avaliagao por metodos de ima- 
gem e necessaria. 
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Figura 11 EHP - ondas peristalticas. 



Figura 12 EHP - ondas peristalticas. 


As duas modalidades diagnosticas utilizadas para elucidar 
a EHP sao US e seriografia do trato gastrointestinal superior 
(STGS). 

Em relagao aos exames radiograficos, o principal receio de 
sua utilizagao e a radiagao ionizante e o risco de aspiragao do 
contraste baritado. 

0 diagnostico da EHP nunca deve ser feito com base ape- 
nas em radiografias simples, pois esse exame nao permite 
diagnostico de exclusao com o piloroespasmo - uma afecgao 
nao cirurgica, cujo diagnostico e diferencial. 

As principais alteragoes da EHP, na radiografia simples, 
consistem em: dilatagao gastrica marcante; inexistencia de 
bulbo duodenal com ar; escassez ou ausencia de ar no intesti- 
no delgado e no grosso; conteudo gastrico espumoso e motea- 
do; pneumatose gastrica (rara), ou mesmo urn aspecto normal. 

Com a utilizagao de intensificadores de imagem e outras 
modificagoes na tecnica da STGS, podem-se reduzir os riscos 
da excessiva exposigao a radiagao ionizante. Nas radiografias 
contrastadas, o bario deve ser o contraste utilizado, pois forne- 
ce melhor definigao da mucosa gastrointestinal. Apos interva- 
los de 5 minutos, spots diagnostics mostram a estenose pilo- 
rica ou urn piloro normal. Sob radioscopia com intensificador 


de imagem, a hiperperistalse gastrica e a aperistalse do canal 
pilorico podem ser avaliadas. Contrapondo-se ao aspecto nor¬ 
mal, visto em lactentes nao portadores de EHP, varias altera¬ 
goes radiograficas podem ser observadas na regiao antropilori- 
ca de pacientes com EHP. Comumente, nem todas essas 
alteragoes sao visualizadas em urn exame STGS, porem po¬ 
dem aparecer simultanea ou sequencialmente a medida que 
as imagens sao obtidas. As mais importantes sao: alongamen- 
to e estreitamento persistente do canal pilorico (2 a 4 cm de 
comprimento); sinal de ombro (Figura 13); sinal de mamilopi- 
lorico; sinal do cordao (Figura 14); sinal de bico; sinal do du- 
plo/triplo trilho (Figura 15); sinal de Kinklin ou de cogumelo; 
sinal do diamante ou recesso do twining; sinal da lagarta; dis- 
tensao gastrica e refluxo gastroesofagico. 



Figura 13 STGS - sinal do ombro. 
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Figura 14 STGS - sinal do cordao. 
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Figura 15 STGS - sinal do duplo trilho. 


A US e altamente sensivel e, por permitir a visualizagao di- 
reta da musculatura pilorica, tem sido utilizada como metodo 
de escolha para diagnostico e/ou exclusao. Embora seja me- 
nos dispendiosa financeiramente, a possibilidade de se obter 
diagnostico de outras causas de vomitos, como refluxo gas¬ 
trointestinal e ma rotagao intestinal, torna a STGS o metodo 
com melhor relagao custo-beneficio. 

Comparando-se esses dois metodos, as vantagens da US 
inclnem: ausencia de invasividade; risco de aspiragao pratica- 
mente ausente; facilidade de execugao ao leito; visualizagao 
tridimensional da oliva pilorica e localizagao precisa do piloro, 
ajndando no acesso cirurgico. As desvantagens incluem: difi- 
culdade para avaliar todo o estomago; incapacidade de distin- 
guir outras doengas ou demonstrar adequadamente o intesti- 
no distal ao duodeno; dificuldade para detalhar imagens sob a 
presenga excessiva de gas (artefatos gasosos); necessidade de 
experiencia na tecnica e na leitura das imagens; dificuldade 
para obter imagens nitidas quando o paciente chora. 

Alem de dados qualitativos relacionados a fungao gastrica, 
parametros quantitativos sao empregados para caracterizar as 
anormalidades do piloro. Nao ha consenso sobre medidas pa- 
drao utilizadas para o diagnostico de EHP, podendo ocorrer 
tambem variagoes das dimensoes do musculo pilorico de 
acordo com a idade e o peso do paciente. 

Os aspectos ecograficos mais importantes para o diagnosti¬ 
cs da EHP sao: 

sinal do alvo: corresponde ao anel hipoecoico do musculo pi¬ 
lorico hipertrofiado em torno da mucosa ecogenica central- 
mente localizada (Figura 16). A oliva e visualizada medial- 
mente a vesicula biliar e anterior ao rim direito; 
sinal do duplo trilho e sinal do cordao: obtidos quando peque- 
nas quantidades de liquido podem ser vistas aprisionadas en- 
tre dobras de mucosa ecogenica redundante (Figura 17); 
sinal do mamilo mucoso: protrusao de mucosa pilorica re¬ 
dundante em diregao ao antro gastrico; 


Figura 16 Ultrassonografia de EHP - corte transversal. 



Figura 17 Ultrassonografia de EHP - corte longitudinal. 


sinal do ombro: impressao do musculo pilorico hipertrofiado 

sob a parede distal do antro gastrico; 

sinal da cervice: endentagao da camada muscular no antro 

cheio de liquido, apresentando urn canal pilorico alongado e 

estreitado, formando uma imagem semelhante ao da cervice 

uterina; 

diametro pilorico transverso (DPT): medido entre as margens 
externas opostas do piloro. Valores > 8 mm sugerem o diag¬ 
nostico de EHP. E considerado o parametro menos fidedigno; 
comprimento do canal pilorico (CCP): medido da base do bul- 
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bo duodenal ao antro gastrico, acompanhando a linha ecoge- 
nica central da mucosa para determina-lo. Seu valor diagnos- 
tico e > 17 mm. Apresenta sensibilidade de 100% e 
especificidade de 84,85%; 

• espessura do musculo pilorico (EMP): medido da parede ex¬ 
terna do musculo pilorico a margem externa da mucosa, ex- 
cluindo mucosa e lumen. Valores > 3 mm sugerem EHP com 
especificidade e sensibilidade de aproximadamente 100%; 

• razao pilorica: calculada por meio da divisao da espessura do 
musculo pilorico pelo diametro pilorico (EMP/DPT), sendo 
relativamente independente do peso e da idade do paciente. 
Usando-se o valor > 0,27 para indicar a anormalidade, obtem- 
-se sensibilidade de 96% e especificidade de 94%; 

• volume pilorico: medido pela formula % (p x [DPT] 2 x CCP), 
em que p = 3,14, seu valor deve ser maior que 1,4 cm 3 . Apre¬ 
senta 33% de falso-negativos e tern utilidade pratica limitada; 

• espessura da mucosa (EM) e razao espessura da mucosa/es- 
pessura do musculo pilorico (EM/EMP): caracteriza o espes- 
samento e a redundancia da mucosa como urn dos fatores 
causais da EHP. A espessura da mucosa corresponde ao dia¬ 
metro do canal preenchido por mucosa e submucosa redun- 
dantes, que equivale a 1/3 do diametro pilorico (DPT) = 4,1 ± 
0,9 mm. A razao com a espessura muscular (EM/EMP) e 
iguala0,89; 

• outros achados ecograficos compreendem: esvaziamento 
gastrico retardado do liquido para o bulbo, ondas peristalticas 
exageradas e peristalse retrograda. A presenga de peristalse 
gastrica ativa que cessa de modo abrupto na margem do mus¬ 
culo hipertrofiado, associada a ausencia de abertura normal 
do piloro, com passagem diminuida de liquido do estomago 
para o duodeno, e achado util no diagnostic da EHP. 

Tratamento 

Cuidados pre-operatorios 

Dieta zero via oral; decubito elevado; sonda nasogastrica 
(SNG) apenas se, mesmo em dieta zero, o bebe apresenta vo- 
mitos; corregao dos deficits de liquidos, eletrolitos, equilibrio 
acidobasico, hemoglobina e proteinas. Nos casos de desnutri- 
gao grave, fazer nutrigao parenteral total antes da cirurgia. E 
indicada antibioticoterapia profilatica com cefalosporina, 
dose unica, 30 minutos antes da incisao cirurgica, e lavagem 
gastrica a fim de evitar vomitos na indugao anestesica, princi- 


palmente nos lactentes submetidos a exame radiologico con- 
trastado. 

Tratamento cirurgico 

A EHP nao e considerada uma emergencia cirurgica. 0 proce- 
dimento cirurgico e considerado curativo e so deve ser realiza- 
do com o paciente em condigoes ideais. A tecnica cirurgica 
usada e a de Fredet-Ramstedt, que consiste na excisao longitu¬ 
dinal, e dissecgao romba extramucosa do musculo pilorico na 
porgao anterossuperior do piloro (piloromiotomia classica), 
ate completo abaulamento da mucosa intacta pela incisao. 
Essa tecnica apresenta como vantagem a manutengao da inte- 
gridade da mucosa, alem de evitar a contaminagao da cavidade 
abdominal por conteudo intestinal (Figura 18). A via de acesso 
classica e realizada por meio de pequena incisao transversa no 
quadrante superior direito. Tambem pode ser realizada atraves 
de pequena incisao subcostal a direita, paralela ao rebordo cos¬ 
tal, lateral ao musculo reto abdominal; por incisao circumbili- 
cal, ou ainda por via videolaparoscopica. A escolha da via de 
acesso deve ser fundamentada na experiencia do cirurgiao. 

Como complicagao cirurgica, pode ocorrer, na realizagao da 
piloromiotomia, perfuragao da mucosa duodenogastrica, que 
devera ser suturada com fio absorvivel, e o paciente, mantido no 
pos-operatorio com SNG aberta por cerca de 48 horas (Figura 19). 

Cuidados pos-operatorios 

Manter dieta zero via oral e SNG por 8 a 12 horas. Hidratagao 
parenteral com calculo calorico e reposigao de eletrolitos e das 
perdas pela SNG. Reiniciar dieta com leite materno ou formu¬ 
la dilufda em pequenas quantidades ate atingir volume e con- 
centragao normais. 

Prognostico 

A cirurgia da EHP apresenta mortalidade minima associada 
em torno de 0 a 0,5%. Existem relatos em literatura de esteno- 
se recorrente do piloro, sendo necessaria, nesses casos, a dila- 
tagao endoscopica por balao ou ate mesmo refazer a piloro¬ 
miotomia. 

A precocidade do diagnostic determina o tratamento em 
tempo habil a fim de que haja adequada prevengao do desen- 
volvimento de complicagoes clinicas que, porventura, possam 
se instalar. 



Figura 18 Piloromiotomia - tecnica de Fredet-Ramstedt. 
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Quadro ch'nico compati'vel com EHP 


Piloro palpavel? 



Piloromiotomia Negativa ^- 

\J/ 

Observapao 

4 ; * ~l 

Vomitos recorrentes Melhora 


Nao 

Ultrassonografia 

V 
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Piloromiotomia 
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REED com pesquisa de refluxo: 

- EHP 

- RGE 


- Membrana antral/pilorica 
- Piloroespasmo 
- Estenose de duodeno 
- Ma rotapao 
- Duplicapao gastrica 


Alta 


Figura 19 Fluxograma de investigagao da EHP. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer nauseas, vomitos, sensagao de plenitude 
gastrica, dor epigastrica tipo colica e desidratagao 
como as principals manifestagoes ch'nicas de obstrugao 
pilorica. 

• Saber que a obstrugao pilorica pode ser causada por 
etiologias congenitas ou adquiridas. 
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PECULIARIDADES NO 
ATENDIMENTO A CRIANCA 
TRAUMATIZADA 

Joao Vicente Bassols 


Introdugao 

Quando uma crianga sofre um trauma, sofre fisica e emocio- 
nalmente, sendo acompanhada pelos pais que, angustiados, 
sentem-se desamparados e culpados, o que deve ser lembrado 
sem prejuizo para a atengao e execugao de procedimentos ne- 
cessarios. A manifestagao de medo e uma constante nessas 
criangas, e o principal agente para seu conforto e um pai ou 
cuidador com bom vinculo afetivo. Os pais ou substitutos sao 
elementos importantes para a contengao e o controle da crian¬ 
ga na sala de emergencia. 

E importante dizer a verdade para a crianga, que deve ser 
informada precisamente e com termos adequados ao seu nivel 
de compreensao sobre o prognostic e os procedimentos aos 
quais sera submetida. A imobilizagao da crianga no momento 
do exame deve ser feita da forma menos traumatica possivel, 
com o auxilio de uma terceira pessoa. A anamnese e o exame 
fisico sao fundamentais em todas as situagoes, nao devendo 
ser negligenciados. 

Traumas sao lesoes ou alteragoes causadas por agentes ex- 
ternos. Nesse conceito, estao incluidos traumas fisicos e emo- 
cionais, contusoes, ferimentos penetrantes, intoxicagoes e 
corpos estranhos em orificios naturais ou nao. 

Epidemiologia 

Mais de 80% dos traumas nas criangas sao contusos. Enquan- 
to nos Estados Unidos 10 milhoes de criangas sofrem traumas 
por ano e 10 mil morrem, no Rio Grande do Sul, a mortalidade 
decorrente de causas externas e de 30%, aproximando-se das 
cifras daquele pais. 

0 trauma cranioencefalico (TCE) e o motivo de internagao 
mais comum. A maior causa de trauma na infancia esta asso- 
ciada ao politraumatismo. A medida que a crianga cresce, au- 
menta a chance de trauma por maior exposigao aos seus agen¬ 
tes causadores. 

Em um levantamento epidemiologic, observou-se que o 
perfil do paciente pediatric que sofreu trauma em nosso meio 
e necessitou de internagao no Hospital de Pronto-socorro Mu¬ 


nicipal de Porto Alegre, RS, foi um menino com idade aproxi- 
mada de 12 anos que caminhava pelas ruas no periodo da tarde 
e foi atropelado, tendo como consequencia o TCE. 

0 trauma, ou as denominadas causas externas em nosso 
meio, e a causa de maior morbimortalidade na crianga apos 1 
ano de idade. Nao ha medidas de precisao para avaliar o im- 
pacto dessas perdas ou incapacitagoes permanentes ou tem- 
porarias. Trata-se de seres que tern a maior parte de suas vidas 
pela frente e que, repentinamente, se veem privados delas por 
causas passiveis de prevengao. 

Os efeitos das drogas, principalmente do alcool, tern sido 
cada vez mais presentes na genese do problema. Em relagao 
aos programas langados para diminuir a ingesta de bebidas al- 
coolicas e/ou o uso de outros tipos de drogas, a sua associagao 
ao trauma tern sido frequente. 

Consideragdes sobre a crianga 

A afirmagao de que “criangas nao sao adultos em miniatura” 
deve sempre ser enfatizada. Elas tern caracteristicas unicas 
em sua anatomia, fisiologia e composigao bioquimica, alem de 
aspectos emocionais, que as fazem responder de maneira dis- 
tinta as agressoes sofridas. 

Diferentemente do adulto, em que se pode estabelecer mo- 
delo de suscetibilidade ao trauma e fatores de risco, na crianga 
o estabelecimento de um modelo e complicado. 0 crescimen- 
to, com suas constantes mudangas anatomicas e fisiologicas, 
faz que a diferenga nao seja apenas um acrescimo em peso ou 
massa corporal. As criangas sao obviamente dinamicas em 
seu crescimento e desenvolvimento e, a medida que alcangam 
marcas no crescimento, no comportamento e na aquisigao de 
habilidades, sua interagao com o ambiente muda. 

Modificagoes fisicas 

Uma crianga tern cerca de 50 cm de comprimento. No primei- 
ro ano de vida, ha um crescimento de 25 cm, isto e, um adicio- 
nal de 50% da altura inicial. 0 comprimento dobra aos 4 anos 
de idade. Na adolescencia, ha um acrescimo de 5 a 6 cm por 
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ano, ate atingir altura media de 1,77 m no homem ou 1,65 m na 
mulher. 

0 peso ao nascer e de aproximadamente 3 kg, duplicando 
em 5 meses, triplicando em 1 ano e quadruplicando em 2 anos. 
Ate a puberdade, ha um aumento aproximado de 10 kg no pri- 
meiro ano, 20 kg em ate 5 anos e 30 kg em ate 10 anos. Na vida 
adulta, o peso e, com grandes variagoes, de 70 kg no homem e 
67 kg na mulher. 

As proporgoes entre as diversas partes do corpo tambem se 
modificam, com mudangas substanciais, inclusive no centro 
de gravidade. A cabega da crianga e relativamente grande 
quando comparada ao resto do corpo, principalmente por ser o 
primeiro segmento a completar seu desenvolvimento. A cir- 
cunferencia cefalica e de aproximadamente 34 cm ao nascer, 
50 cm aos 4 anos ou 80% da circunferencia do adulto e aproxi¬ 
madamente 95% da do adulto aos 8 anos. 

Quanto a musculatura, tambem ha caracteristicas interes- 
santes. Os membros inferiores de um adulto tern 55% de seu 
peso muscular, correspondendo, aproximadamente, a metade 
da altura corporal. No lactente, os membros inferiores equiva- 
lem a 1/3 do comprimento total, e o maior volume muscular 
esta no pescogo e no tronco. 0 adulto tern cerca de 40% do 
peso total em massa muscular e 5% em orgaos (figado, cora- 
gao, cerebro e rins). No lactente, a distribuigao e bastante dife- 
rente, sendo 20% em massa muscular e 18% em orgaos. Por 
essas caracteristicas, depreende-se por que as criangas sao 
mais vulneraveis ao trauma. 

A pele na crianga e menos espessa e cobre uma superficie 
de 800 cm 2 /kg, enquanto a de um adulto cobre 300 cm 2 /kg. 
Isto e, o adulto tern mais pele para cobrir menos superficie que 
a crianga. 

Comportamento 

A crianga e mais vulneravel, por exemplo, em um atropela- 
mento. Por ser mais impulsiva e facilmente distraida, sofre 
mais atropelamentos com consequencias mais graves. A per- 
cepgao auditiva e visual sao habilidades em desenvolvimento, 
prejudicando sua interagao com o ambiente e sua autodefesa. 

Em geral, a crianga e superestimada pelos pais quanto a 
suas habilidades e nao tern condigoes, por exemplo, de atra- 
vessar ruas com seguranga ate os 8 anos de idade. Mesmo sen¬ 
do educadas, as criangas tern dificuldades de observar o trafe- 
go antes de atravessar uma rua. A educagao ajuda, mas nao 
muda a sequencia do desenvolvimento. 

Cinematica do trauma 

Mecanismos de trauma 

Ao estudar a epidemiologia do trauma pediatrico, encontram- 
-se diferentes mecanismos. No caso das agressoes, os meca¬ 
nismos dependem da zona atingida e do meio utilizado pelo 
agressor, podendo ser desde contusoes e queimaduras ate 
agressoes por arma branca ou projeteis de arma de fogo. Em 
caso de intoxicagoes, corpos estranhos e afogamento, ha dife¬ 
rentes mecanismos conforme as caracteristicas do produto 
causador da intoxicagao. Os corpos estranhos causam quadros 
de obstrugao digestiva ou respiratoria, enquanto o afogamen¬ 


to apresenta quadro obstrutivo inicial com asfixia por elemen- 
to liquido. 

Embora seja praticamente impossivel eliminar as causas de 
lesoes na crianga, a melhor maneira de combate-las e pela pre- 
vengao. Considerando que o trauma nao e um acidente, isto e, 
algo fortuito, imprevisivel, e possivel, conhecendo os padroes 
de lesao tipicos e a etiologia do trauma, diminuir a incidencia 
com medidas preventivas. 

A agitagao na sala de emergencia pode levar o medico a ne- 
gligenciar informagoes relevantes a respeito daquele que esta 
atendendo. E importante o entendimento de que a cena e o 
desenrolar do trauma sao fundamentais para diagnostic das 
possiveis lesoes da crianga. E um erro avaliar uma crianga viti- 
ma de trauma como um evento que chega ao pronto-socorro 
como uma fotografia, pois o trauma teve uma historia, ocor- 
rendo como um filme. Inumeros fatores, como velocidade, 
aceleragao, area de contato, distancia de frenagem, amorteci- 
mento, sistemas de contengao e colisoes secundarias, estao 
envolvidos em um acidente de transito, por exemplo, e se o 
medico tiver ideia de como esses fatores atuam, mais rapido e 
preciso sera seu diagnostic. 

Na sala de emergencia, e necessario conversar com os pais 
ou cuidadores para obter informagoes sobre o local do aciden¬ 
te. No caso de acidentes de transito, deve-se questionar sobre 
os equipamentos de protegao, como cintos de seguranga e air¬ 
bags , a posigao da crianga no veiculo, os fatores que possam 
ter precipitado o acidente e as condigoes dos outros passagei- 
ros. A colocagao incorreta do cinto de seguranga, por exemplo, 
provoca quatro vezes mais traumatismos de visceras abdomi- 
nais. Informagoes valiosas tambem sao possiveis de ser obti- 
das, por meio dos policiais e das equipes de atendimento de 
rua, em relagao ao tipo e a situagao do veiculo, as condigoes da 
rodovia, aos procedimentos de extricagao, a diregao do impac- 
to e as deformidades encontradas. 

No caso de quedas, podem ser obtidas informagoes sobre a 
altura, o tipo de piso do local do impacto, a possibilidade de 
colisoes e o amortecimento em janelas, varandas ou outras es- 
truturas do ambiente. 0 trauma pediatrico nao ocorre de for¬ 
ma casual, isto e, obedece a um padrao de idade, sexo, tipo de 
atividade, local e lesoes, podendo apresentar variagoes para 
cada centro de atendimento. 0 conhecimento desses padroes 
pela equipe medica torna o atendimento mais efetivo. 

Caracteristicas da crianga 

A crianga tern a cabega proporcionalmente maior quando 
comparada ao corpo. A cabega tambem e relativamente pesa- 
da, sendo o pescogo e os ombros pouco desenvolvidos para 
sustenta-la. 

0 centro de gravidade do corpo desloca-se a medida que a 
crianga cresce. Esta ao nivel de Til para T12, no lactente, e cai 
para L4 a L5, no adulto. Isso significa que o centro de gravida¬ 
de do lactente esta um pouco acima do umbigo e, ao redor de 1 
ano de idade, no umbigo, e continua descendo ate a sinfise pu- 
bica ou a crista iliaca no adulto. 

0 atrito entre a crianga e o banco provoca um retardo no 
langamento da parte inferior do corpo, de modo que a cabega e 
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a parte superior do corpo sempre sao langados primeiro. 0 mo- 
vimento que a crianga descreve em uma colisao, se nao estiver 
contida, e de um corpo leve que voa para a frente com a cabega 
primeiro, muitas vezes com forga suficiente para colidir com o 
painel ou ser ejetada pelo para-brisa. 

Pelo maior peso corporal em orgaos cavitarios, o abdome e 
protuberante e flacido. Alem disso, quanto menor a crianga, me- 
nos protegido sera seu abdome. 

Fisica 

A compreensao dos mecanismos de lesao passa pelo entendi- 
mento de alguns conceitos da Fisica, entre eles: 

• a energia nao e criada ou destruida; 

• a energia muda de forma; 

• um corpo em movimento ou em repouso tende a permanecer 
nesse estado, a menos que alguma forga atue sobre ele; 

• a energia cinetica (EC) e igual a massa de um objeto em movi¬ 
mento multiplicada pela velocidade ao quadrado, dividida por 
dois: EC = (M X V 2 )/2; 

• a forga e igual a massa multiplicada pela aceleragao (ou desa- 
celeragao) e a massa multiplicada pela distancia: F = M X d. 

A lesao traumatica depende da quantidade de energia trans- 
mitida, da velocidade de transmissao, da superficie da area so¬ 
bre a qual a energia e aplicada e das propriedades elasticas dos 
tecidos sobre os quais ocorre a transference de energia. 

A transference de energia pode ser comparada a uma onda 
de choque que se move a velocidades variaveis atraves de 
meios diferentes. Ao considerar a propagagao dessas ondas de 
choque em um meio elastico, como sao os tecidos do corpo hu- 
mano, o estiramento transmitido pelos tecidos depende da ve¬ 
locidade das particulas de materia que iniciam a onda de cho¬ 
que, da velocidade das ondas nos tecidos e da densidade da 
massa do proprio material. Se a velocidade excede a tolerancia 
dos tecidos, ocorre sua laceragao, produzindo a lesao trauma¬ 
tica. Considerando a propagagao das ondas de choque atraves 
dos tecidos, e facil entender que as lesoes traumaticas ocor- 
rem, com maior probabilidade, nas proximidades de zonas de 
transigao entre diferentes tecidos ou interfaces ar/tecido. 

0 estiramento tambem ocorre nessas zonas. Enquanto se 
propagam, as ondas de choque liberam energia dos tecidos 
mais densos para os menos densos. Para que um objeto em 
movimento perca velocidade, e necessario que sua energia de 
movimento seja transmitida a outro objeto ou que se transfor¬ 
me em outra forma de energia. Um golpe intenso e com igual 
forga contra a calota craniana e o abdome transmite a mesma 
quantidade de energia. Entretanto, os efeitos da transference 
de energia sao claramente visiveis no cranio e podem nao o ser 
no abdome. Um soco desferido no abdome pode deformar 
profundamente a parede, sem deixar marcas visiveis. Quando 
nao ha fraturas ou evidencia de lesao tecidual, a extensao da 
lesao pode nao ser determinavel pelo exame fisico. 

0 tamanho da cavitagao temporaria e determinado pela 
quantidade de energia transferida. A transference de energia, 
por sua vez, e determinada pela quantidade de particulas do 
tecido que sao impactadas pelo objeto em movimento e sua 


EC. Quanto maior a superficie e mais denso o tecido, maior o 
mimero de particulas afetadas. Um objeto estreito, com uma 
superficie pequena, atravessando um tecido que nao e muito 
denso, como o intestino delgado ou o pulmao, nao cria grande 
cavitagao, pois apenas poucas particulas teciduais sao atingi- 
das. Ja o osso e muito denso e, quando impactado por um ob¬ 
jeto com uma superficie grande, quebra, fragmenta e, frequen- 
temente, seus fragmentos sao deslocados a distancia do ponto 
de impacto. 

Outro fator a ser analisado e o estado fisico do tecido no 
momento em que a energia e aplicada sobre ele. Um exemplo 
pratico disso e fazer um furo de agulha em um balao vazio e 
em um cheio de ar sob pressao. No balao vazio, surgira apenas 
um pequeno furo, ja o balao cheio explodira, espalhando frag¬ 
mentos. Isso acontece porque, no caso do balao inflado sob 
pressao, as hbras do polimero constituem um estado de sobre- 
carga triaxial que, quando puncionada pela agulha, rompe-se 
em todas as diregoes. Ja o balao vazio esta sob efeito de uma 
sobrecarga uniaxial e rompe apenas as cadeias sob tensao. 
Muitos orgaos, como coragao, estomago, figado, diafragma, 
bexiga, sao sujeitos a forgas multiaxiais e resultam em lesoes 
estreladas, irregulares e extensas. 

Colisdes de veiculos automotores 

Um acidente automobilistico pode ser visto como uma serie 
de quatro eventos: 

1. A colisao inicial do veiculo: durante esse periodo, pode haver 
lesao direta por intrusao ou deformagao do veiculo sobre seus 
ocupantes. 

2. Quando os ocupantes batem contra o interior do veiculo: essa 
e a forma mais comum de lesao e a area na qual se consegue 
mais sucesso nas medidas de prevengao. 0 corpo humano e 
trifasico, composto por sistemas solido, liquido e gasoso com- 
binados para fornecer fungao e protegao. 0 cerebro esta conti- 
nuamente banhado por liquido, o que promove protegao, ja 
que a lamina de liquido alivia a transmissao de energia e ofe- 
rece absorgao do impacto. 

3. Quando um orgao sofre colisao contra os limites do espago em 
que esta confinado. 

4. Os objetos que estao soltos dentro do veiculo e que se trans- 
formam em projeteis, mantendo a velocidade que o veiculo 
vinha desenvolvendo e podendo atingir os ocupantes causan- 
do lesoes. 

A colisao em si raramente mata. As criangas sao mortas quan¬ 
do seus corpos, movendo-se em alta velocidade, chocam-se 
com o painel interno do veiculo. 

Um veiculo em movimento e todos os seus ocupantes e ob¬ 
jetos tern uma EC que acompanha sua velocidade. Pelo fato de 
a EC depender da velocidade ao quadrado, um aumento de ve¬ 
locidade de 90 para 105 km/h leva a um aumento de 40% na 
EC do veiculo. Para parar, a energia cinetica do veiculo deve ser 
dissipada, o que normalmente acontece pela fricgao dos freios. 

Quando um motorista se aproxima do sinal, o ocupante do 
veiculo pode notar a forga aplicada por meio dos freios, se a 
desaceleragao ocorrer em um longo intervalo de tempo. Con- 
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tudo, se a desaceleragao ocorrer em um periodo muito curto 
(0,01 segundo, tfpico em colisao frontal), uma forga muito 
maior vai ser aplicada. Essa forga normalmente e descrita uti- 
lizando-se a forga da gravidade como medida de comparagao. 
A forga de desaceleragao usada para dissipar a energia cinetica 
(EC) pode ser calculada pela fisica. Para parar um veiculo que 
anda a 50 km/h em um espago de 6 m, e necessaria uma desa¬ 
celeragao de 1,5 forgas G (unidade de forga). Para parar o mes- 
mo carro em 5 cm, deve-se gerar uma forga de desaceleragao 
de 180 G. Os freios nao param o passageiro, somente o carro. 

Assim, a EC do ocupante do veiculo tambem deve ser dissi- 
pada. Em uma frenagem normal, o atrito com o assento e suh- 
ciente para parar o ocupante. Se uma forga de 180 G e aplicada, 
a energia deve ser dissipada de alguma forma. Se estiver usan- 
do o cinto, boa parte da energia sera dissipada nele, porem, em 
uma crianga solta dentro do veiculo, a energia sera transferida 
para o local da colisao contra o painel, acontecendo as lesoes. 

As forgas nao provocam lesoes sozinhas, mas quando aplica- 
das ao corpo. Isso e mais bem descrito em termos de forga de re¬ 
sistencia e forga de estiramento. A forga de resistencia e aquela 
aplicada sobre uma superficie e representa a resistencia a essa 
forga aplicada. Ja a de estiramento representa a deformagao que 
o objeto vai apresentar e depende da sua natureza. 

Existe, ainda, a chamada forga de cisalhamento, que e a le¬ 
sao resultante da agao de duas forgas aplicadas em diregoes 
opostas. 

Mecanismos de lesao em acidentes com 
veiculos automotores 

Embora existam muitas variaveis em uma unica colisao, pa- 
droes de lesao podem ser descritos e analisados, enquanto fato- 
res de risco podem ser identibcados. Do conhecimento desses 
padroes e que surge o alto grau de suspeita clinica de algumas 
lesoes que poderiam passar inicialmente despercebidas. 

As colisoes frontais representam grande risco quando o vei¬ 
culo colide com outro em movimento e, principalmente, 
quando colide contra um anteparo hxo. O numero de mortes 
quando um veiculo colide contra um anteparo hxo e 2,5 vezes 
maior que quando ocorre colisao entre dois veiculos em movi¬ 
mento. Imaginando um ocupante dos assentos dianteiros do 
carro, na colisao frontal, os joelhos sao os primeiros a colidi- 
rem contra o painel; porem, quando isso acontece, o automo- 
vel ainda nao parou completamente e o corpo tern sua maior 
area de atrito junto a musculatura glutea. A articulagao coxo- 
femoral funciona como zona de dobradiga, podendo surgir fra- 
tura e luxagao do tornozelo e do joelho, fratura do femur e lu- 
xagao posterior da cabega do femur. Quando a colisao se 
conclui, o tronco e a cabega sao langados para frente. O torax e 
parte do abdome colidem contra o painel e o volante. 

Muitas lesoes toracicas e abdominais apresentadas depen- 
dem do angulo da coluna de diregao, mas compressao do es- 
terno e fraturas de costelas sao comuns. A cabega e o ultimo 
ponto a se chocar. Se o passageiro golpear um para-brisa de vi- 
dro laminado, ele pode se deformar ate por 15 cm antes de se 
romper, absorvendo parcialmente a energia de impacto. Parte 
da lesao apresentada na cabega e na coluna cervical deve-se 


ao impacto direto contra o vidro ou ao choque do cerebro con¬ 
tra as estruturas osseas do cranio. Em determinado momento, 
o impacto da desaceleragao se faz em um unico piano hori¬ 
zontal, levando a importantes lesoes articulares da coluna, 
alem de lesoes de nervos, cerebro e medula espinal por cisa¬ 
lhamento. 

Nas colisoes laterais, o tipo de lesao apresentada depende 
da posigao do ocupante do veiculo. Essas colisoes sao muito 
comuns e so perdem em mortalidade para as colisoes frontais. 
No impacto lateral, o ocupante e submetido a uma aceleragao 
que o afasta do ponto de colisao. Se o impacto for do lado do 
motorista, ele podera apresentar lesoes abdominais e toraci¬ 
cas a esquerda, principalmente do bago, e fraturas costais. Os 
encostos para a cabega sao pouco efetivos nessa situagao. A 
mobilizagao lateral do pescogo pode causar lesao importante 
da coluna cervical e do plexo braquial. Um passageiro que so- 
fre o impacto do lado direito tern um perhl semelhante de le¬ 
sao, mas envolvendo o figado. Alem disso, as colisoes laterais 
modihcam a trajetoria do veiculo, podendo resultar em colisao 
contra outro veiculo ou contra um anteparo hxo. 

0 impacto traseiro tern conotagoes biomecanicas diferen- 
tes. 0 acidente tipico e colisao contra um veiculo parado, o 
qual, ao absorver a energia do veiculo que o atingiu, e jogado 
para a frente. Os ocupantes tambem sao jogados para a frente, 
sendo que o tronco vai primeiro, hcando a cabega e o pescogo 
para tras. Caso o encosto da cabega nao esteja bem posiciona- 
do ou nao exista, havera uma hiperextensao seguida de uma 
flexao cervical, o que se chama de mecanismo de chicote. 
Como resultado, pode ocorrer lesao dos elementos posteriores 
da coluna cervical, fratura de laminas, dos pediculos e dos pro- 
cessos espinhosos. Fraturas multiplas tambem sao comuns. 
Durante o mecanismo de rebote, que leva a flexao cervical, 
pode ocorrer colisao da cabega contra o para-brisa. Um tercei- 
ro modo de lesao das estruturas intracranianas e possivel por 
um mecanismo de golpe e contragolpe, ocasionando lesoes 
frontais e occipitais. 

Capotagem e o tipo de mecanismo de lesao mais grave e im- 
previsivel nos acidentes de carro. Durante a capotagem, o ocu¬ 
pante, quando nao esta usando cinto de seguranga, pode se 
chocar contra qualquer estrutura do interior do veiculo, em 
angulos imprevisiveis de choque. Um estudo canadense evi- 
denciou que a capotagem e o tipo de acidente mais comum 
com onibus escolares e que produz graves lesoes aos ocupan¬ 
tes. La, os onibus escolares fazem a “compartimentalizagao” 
das criangas por assento, ja que o uso de cintos de seguranga 
em onibus demonstrou aumento nas lesoes de cranio e coluna 
cervical. Esse metodo de protegao consiste em assentos e es¬ 
truturas de metal estofado para atenuar o efeito do choque do 
passageiro contra eles. A partir da analise desses acidentes, foi 
indicado o estofamento das laterais do interior do onibus, ja 
que muitos dos impactos que levam a capotagem sao dessa 
forma, e as mortes ocorrem por choque da cabega contra a la¬ 
teral em que esta a janela. 

Entre os mais frequentes em nosso meio, estao os causados 
por veiculos, sendo a crianga passageiro ou vitima de atropela- 
mento, quedas, queimaduras e agressoes. Menos frequentes, 
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mas nao menos importantes, sao os afogamentos, as intoxica- 
goes, as ingestoes ou aspiragoes de corpos estranhos e os feri- 
mentos por projetil de arma de fogo ou arma branca. As lesoes 
de coluna cervical sao bastante raras na crianga, mas, quando 
acontecem, sao extremamente graves. 

No banco traseiro do veiculo, no qual normalmente deve- 
riam ser transportadas as criangas, tambem podem ocorrer 
traumas nas colisoes ou outros acidentes. As estatisticas nos 
Estados Unidos demonstram que somente 5% das criangas 
usam mecanismos restritivos, isto e, 95% estao em diferentes 
locais do veiculo, principalmente na parte dianteira, em pe ou 
brincando, aumentando muito os riscos de trauma. 

Bicicleta 

Os acidentes com bicicletas sao comuns entre as criangas, ge- 
ralmente entre os 9 e 15 anos de idade, sendo os meninos mais 
acometidos que as meninas. 

0 acidente fatal mais comum e a colisao contra urn veiculo 
automotor. Em geral, essas colisoes sao frontais, mas colisoes 
laterais tambem sao muito comuns. 0 traumatismo craniano e 
a maior causa de morte nos acidentes com bicicleta, ocorrendo 
em 22 a 47% dos ciclistas acidentados e sendo responsavel por 
60% das mortes e situagoes de invalidez. Tambem sao fre- 
quentes nos acidentes sem morte. Os hematomas subdurais, 
acompanhados ou nao de fraturas, sao os maiores responsa- 
veis pelas mortes. Ja as lesoes de coluna cervical nao sao fre- 
quentes. Lesoes pulmonares e abdominais tambem tern sido 
relatadas. Recente estudo mostrou uma associagao maior en¬ 
tre o impacto direto do guidao da bicicleta sobre o abdome e a 
necessidade de uma laparotomia de urgencia, quando compa- 
rados a criangas que sao langadas sobre o guidom. Fraturas de 
membros tambem sao muito comuns. 0 uso de capacetes para 
prevenir o traumatismo craniano em ciclistas tern se mostrado 
uma medida altamente efetiva, sendo adotado como lei em al- 
guns paises. 0 capacete reduz o risco de trauma craniano na 
ordem de 74 a 85%, mas, nos Estados Unidos, embora 50% 
das criangas ciclistas tenham capacete, somente 15 a 25% 
usam-no com frequencia e corretamente. As criangas mais ve- 
lhas e os adolescentes sao os que mais negligenciam o uso. 

Os capacetes protegem o cerebro das compressoes, dimi- 
nuindo a desaceleragao e protegendo o cranio de fraturas. To- 
dos os estudos realizados demonstram a eficacia de sua prote- 
gao. Em uma cidade da Australia, onde e obrigatorio o uso desse 
equipamento, houve consideravel redugao das lesoes de cranio. 

0 melhor momento de ensinamento aos pais e as criangas e 
quando ocorre urn evento traumatico. Os meninos entre 10 e 
14 anos de idade constituem o maior grupo de risco, devendo- 
-se enfatizar o uso de equipamentos de protegao nesse grupo. 
As lesoes mais frequentes sao concussoes e fraturas de cranio, 
ao passo que lesoes focais sao menos frequentes. Autores rela- 
tam que as contusoes sao mais frequentes que os ferimentos 
penetrantes, o que sugere que, protegendo melhor a cabega, 
certamente havera diminuigao dessas lesoes. Lesoes pulmo¬ 
nares, hepaticas, esplenicas e rupturas intestinais podem es- 
tar associadas ao TCE. Fraturas de extremidades ocorrem 
mais frequentemente em traumas menos graves. 


Alem do TCE, que e o motivo de internagao mais comum, 
destacam-se alguns casos de traumas abdominais produzidos 
pelo guidom da bicicleta como traumas de duodeno, intestino 
delgado e mesenterio, necessitando de tratamento cirurgico. 

Pedestres 

Lesoes a pedestres sao urn importante componente nas mor¬ 
tes por trauma em criangas entre 1 e 14 anos de idade. Estatis- 
ticamente, os pre-escolares e os escolares correm mais risco de 
morte como pedestres que como passageiros de veiculos. 

A maioria dos traumas fatais e nao fatais em criangas pe¬ 
destres ocorre entre os 4 e 9 anos de idade, com outro pico en¬ 
tre os 18 e 19 anos. Muitos estudos tern demonstrado que os 
meninos sao mais propensos a esse tipo de trauma que as me¬ 
ninas. Estudos tambem mostram que criangas de areas pobres 
tern maiores riscos de atropelamento. 

0 tipo de trauma mais comum e aquele em que a crianga e 
golpeada pela frente do carro e o contato e feito com o para- 
-choque ou o capo. 0 exato ponto de contato com o corpo de- 
pende da altura da crianga, que, em seguida, gira sobre o capo 
e bate a cabega, o ombro e o torax contra o para-brisa ou a lata- 
ria do carro. A vitima e langada na mesma velocidade em que o 
carro vinha e, se o veiculo freia, como geralmente acontece, o 
carro diminui sua velocidade em relagao ao pedestre, que con- 
tinua a se mover para a frente e cai na pista deslizando e rolan- 
do. Assim, existem duas fases no atropelamento, uma com 
multiplas lesoes de contato direto com o carro e outra com le¬ 
soes resultantes do deslizar e rolar na estrada. Grande varieda- 
de de lesoes pode surgir, com sua gravidade diretamente pro- 
porcional a velocidade do veiculo. Entre as lesoes sofridas por 
pedestres vitimas de atropelamento, as mais comuns sao as 
toracicas, as cranioencefalicas e as de extremidades rigidas. 
Em seguida, com a parada do veiculo, a vitima e langada ao 
solo, deslizando ou rolando sobre ele. Ha, portanto, duas fases 
no mecanismo de trauma no atropelado: a primeira, de multi- 
plo contato com o carro, e a segunda, quando ocorre o impacto 
da vitima com o solo. A gravidade das lesoes esta diretamente 
relacionada a velocidade do impacto na primeira fase. 

A melhor maneira de prevenir esses acontecimentos seria 
retirar as criangas das ruas, oferecendo locais apropriados para 
jogos e brincadeiras. Testes de teor alcoolico e multas maiores 
ou a retirada da licenga para dirigir tambem sao medidas efica- 
zes, assim como campanhas de prevengao junto as escolas. 

Quedas 

As quedas representam a primeira causa de traumatismo nao 
fatal e a segunda causa mais importante de lesoes de medula e 
cerebro. As quedas produzem lesao em virtude da desacelera¬ 
gao brusca do corpo em movimento. Sempre que uma forga 
externa e aplicada ao corpo humano, a gravidade das lesoes e 
resultante da interagao entre os fatores fisicos da forga e os te- 
cidos do corpo. Se o corpo esta em movimento, a gravidade 
das lesoes depende da capacidade que a superficie estaciona- 
ria tern de interromper o movimento anterogrado do corpo. No 
impacto, o deslocamento diferenciado dos tecidos dentro do 
organismo causa sua laceragao. A diminuigao da velocidade 
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de desaceleragao e o aumento da superficie para a qual se dis- 
sipa a energia do impacto aumentam a tolerancia a desacelera¬ 
gao, por promover um deslocamento mais homogeneo dos te- 
cidos. A natureza da superficie que recebe o impacto tambem 
e importante, pois o concreto, o asfalto ou qualquer superficie 
rigida aumenta a velocidade de desaceleragao, sendo respon- 
savel por lesoes mais graves. A elasticidade e a viscosidade dos 
tecidos afetados tambem influenciam na gravidade da lesao. 

Devem ser lembradas as fraturas tfpicas da crianga, como 
em galho verde e torgao, e a possibilidade de elas atingirem as 
zonas de crescimento. 

Ao softer atropelamento, a crianga geralmente tern uma 
atitude diferente da do adulto, colocando-se de frente para o 
veiculo e podendo, por sua menor estatura, ser atingida no ab¬ 
dome, no torax ou na bacia, com lesoes muitas vezes impor- 
tantes em varios locais. 0 mecanismo e inicialmente um golpe 
que atinge diretamente uma area maior do corpo da crianga, 
causando lesoes multissistemicas. Os escolares sao os mais 
atingidos, no periodo da tarde, quando saem da escola. Trata- 
-se de um problema essencialmente urbano, visto que cerca de 
80% dessas lesoes ocorrem dentro das cidades. Em cerca de 
3/4 dos casos ha sinais de frenagem do veiculo e calcula-se 
que a maioria dos atropelamentos ocorre a uma velocidade de 
cerca de 50 km/h. 

Trabalhos mostram que nas areas urbanas mais pobres as 
criangas sofrem mais lesoes como pedestres. Em Porto Alegre, 
o mecanismo de trauma que mais levou criangas a serem hos- 
pitalizadas foi o atropelamento. Em geral, as criangas menores 
sao vitimas de atropelamento proximo a suas casas, sendo que 
quern conduz o veiculo e um membro da familia da vitima ou 
um vizinho. 0 uso de alcool e os problemas de comportamen- 
to sao frequentes causas de atropelamento. 

No mecanismo de trauma no atropelamento, o local do cor¬ 
po atingido depende diretamente do tamanho da crianga (Fi- 
gura 1). Apos o primeiro contato, a crianga roda, e a cabega, o 
ombros e o torax sao atingidos secundariamente ao se choca- 
rem contra alguma estrutura. 

Padroes anatomicos de lesao 

Atualmente, as pesquisas em trauma caminham em diregao a 
prevengao e a previsao. E fato que muitas lesoes ocorrem em 
padroes ja conhecidos e estudados por decadas, portanto, me- 
didas preventivas simples podem ser muito eficazes, desde 
que se conhegam os mecanismos que levam as lesoes. 

Mais de 60% da mortalidade de criangas por trauma deve- 
-se a lesao do neuroeixo. Na maioria das series, as criangas que 
apresentam traumatismo de cranio nao estavam perfeitamen- 
te colocadas nos assentos ou nos dispositivos de seguranga 
quando passageiras de veiculos automotores. As lesoes de co- 
luna cervical sao menos frequentes que os traumatismos de 
cranio, mas, em contrapartida, apresentam mortalidade dez 
vezes maior. Apenas 1/3 das lesoes encefalicas graves apre- 
senta fratura do cranio associada, e o trauma direto nao preci- 
sa necessariamente ocorrer para que se desenvolva uma lesao 
fatal. 


Lesoes por inercia ocorrem como resultado de forga de ro- 
tagao ou angulares, que podem ocorrer durante uma colisao e 
resultam na mobilizagao do cerebro contra estruturas fixas do 
cranio. Hematomas subdurais sao o exemplo da lesao por des¬ 
locamento por forgas de inercia. 0 cerebro move-se em relagao 
a dura-mater que o cerca, lesando vasos que o conectam com 
os seios de drenagem. Ja os hematomas epidurais ocorrem por 
lesoes diretas ao cerebro. 

Lesoes cervicais podem ocorrer por uma variedade de me¬ 
canismos, mas as lesoes por flexao-compressao sao as mais 
comuns, compreendendo aproximadamente 2/3 das lesoes 
de coluna cervical no grupo pediatrico. Uma forga aplicada a 
regiao occipital leva a flexao abrupta do pescogo, resultando 
em fraturas de C5-C7. Um tergo das lesoes cervicais em aci- 
dentes com veiculos automotores e do tipo extensao, mais co¬ 
mum quando a crianga bate a regiao frontal contra o interior 
do veiculo, o que leva a importante extensao cervical. Pode ha¬ 
ver fratura cervical alta, semelhante a fratura do enforcado ou 
a ruptura atlanto-occiptal, que e uma lesao bem mais comum 
em criangas que em adultos. Colisoes laterais levam a flexao 
lateral, estando esse mecanismo presente em aproximada¬ 
mente 10% das lesoes cervicais. Geralmente, ocorre fratura de 
C4-C5 nessa situagao. 

As lesoes fechadas do torax e abdome tern mais semelhan- 
gas que diferengas. Geralmente, forgas diretas aplicadas no 
tronco e nas estruturas adjacentes nao causam rompimentos. 
A complacencia acompanha a compressao, resultando na 
transmissao da forga para estruturas internas. 

A complacencia do abdome e alta, pelo fato de a muscula- 
tura abdominal ser facilmente compressivel. As visceras ocas 
abdominais tern capacidade de deslizar para evitar a lesao, po- 
rem, rupturas de estomago ou intestino podem ocorrer. Hernia 
diafragmatica traumatica e outra possibilidade e tern sido 
diagnosticada ate 3 anos apos um acidente de automovel. 
Queda de altura em pe e em alta velocidade pode levar a des- 
garros de zonas de fixagao de visceras abdominais, mas a lesao 
intra-abdominal mais comum e a lesao de figado e bago, or- 
gaos encapsulados. 



Figura 1 Zona anatormica de impacto (Buntain). 1 
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No torax, as costelas constitnem uma protegao contra as le¬ 
soes, mas essa protegao e limitada em virtude da capacidade 
de complacencia da caixa toracica, podendo levar a lesoes in- 
tratoracicas sem fratura de costelas. A caixa toracica e capaz 
de resistir a grandes forgas, desde que sejam aplicadas em bai- 
xas velocidades. De outra forma, forgas menores aplicadas 
com velocidades maiores sobre o torax podem levar a extensas 
lesoes, tfpicas dos acidentes de automovel, em que sempre ha 
alta velocidade. 

A Tabela 1 resume as lesoes possiveis em cada tipo de aci- 
dente. 


Cabega e pescogo 

Cerca de 63% das criangas ate os 4 anos de idade e 73% entre 4 
e 15 anos morrem por trauma neurologico. Na verdade, dessas 
criangas vitimas de trauma em estradas dos Estados Unidos, 
nenhuma estava adequadamente restringida no veiculo em 
que viajava. 

As lesoes de coluna cervical, embora graves, sao raras em 
criangas. As raras lesoes por trauma de coluna cervical ocor- 
rem mais comumente por mecanismos de flexao-compressao 
(2/3 dos mecanismos nessa faixa etaria). Outro mecanismo 
menos comum e a extensao, ocorrendo lesoes similares ao 


Tabela 1 Lesoes em cada tipo de acidente 


Acidente 

Lesoes 

Colisao em geral 

Lesao direta por intrusao ou deformagao do veiculo 


Choque dos ocupantes contra o interior do veiculo 


Choque das estruturas internas do corpo contra seus limites osseos 


Lesoes por objetos soltos dentro do veiculo 

Colisao frontal 

Lesao dos joelhos contra o painel 


Luxagao do tornozelo 


Luxagao do joelho 


Fratura do femur 


Luxagao posterior da cabega do femur 


Trauma toracico fechado 


Fratura de esterno e costelas 


Lesao abdominal alta 


Trauma de cranio 


Lesao de coluna cervical 

Colisao lateral 

Lesoes de cranio, abdominais e toracicas contra a lateral interior do veiculo (lembrar que o passageiro e 
jogado para o lado oposto ao lado da colisao) 


Lesao de coluna cervical e plexo braquial 

Colisao traseira 

Mecanismo de chicote 


Traumatismos cervicais variados 


Lesao intracraniana por golpe e contragolpe 


Lesoes frontais e occipitais 

Capotagem 

Lesoes imprevisiveis 


Trauma de cranio contra a lateral do lado da capotagem 

Acidentes de bicicleta 

Traumatismo de cranio (impacto na prevengao com o uso de capacetes) 


Fraturas de extremidades 


Lesoes abdominais 

Atropelamentos 

Fraturas de membros inferiores no ponto de contato com o para-choque 


Trauma de cranio, ombro e torax 


Lesoes por rolagem e deslizamento na pista 

Quedas 

Dependem do ponto de contato com o solo. Quanto maior a area de contato com o solo, menor a intensidade 
de lesao 


Queda em pe: fratura de calcaneo, fratura de colon de femur, compressoes vertebrais, lesoes ligamentares da 
coluna, avulsoes de visceras abdominais 


Quedas de cabega: lesoes de cranio e fraturas graves de coluna cervical 
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mecanismo da fratura do enforcado. Esse mecanismo pode 
acarretar ruptura atlanto-occipital, sendo 250 vezes mais co¬ 
mum na crianga que no adulto. Menos frequentemente, em 
cerca de 10% das vezes, acontece o mecanismo de flexao late¬ 
ral, geralmente com traumas no nivel de C4-C5 (Figura 2). 

Tronco 

0 mecanismo mais comum de trauma no tronco tambem e o 
contuso. A complacencia e maior no abdome e o conteudo in¬ 
tra-abdominal e viscoso, permitindo o deslocamento entre os 
orgaos intra-abdominais e evitando lesoes. Os sintomas em 
uma contusao abdominal sao pouco confiaveis, exceto pela 
presenga de irritagao peritoneal e pela ausencia de ruidos hi- 
droaereos. As lesoes mais frequentes na cavidade abdominal 
estao localizadas no figado e no bago, que sao orgaos encapsu- 
lados. Varios sentidos de forgas podem ocorrer sobre os or¬ 
gaos, causando diferentes lesoes (Figura 3). Nos traumas cau- 
sados por veiculos automotores, a maioria das criangas com 
equipamentos de protegao mal posicionados, entre os 4 e 9 
anos de idade, pode softer lesoes associadas a esse mau posi- 
cionamento. 

A caixa toracica e bastante complacente, gragas as caracte- 
risticas da crianga, principalmente do lactente, suportando 
grandes forgas sem fraturas e com importantes lesoes intrato- 
racicas. Quando ha fratura, deve-se interpretar que o mecanis- 




Figura 3 Mecanismos de lesao sobre visceras macigas 
(Buntain). 1 


mo de trauma foi muito intenso e que lesoes importantes dos 
orgaos intracavitarios podem ter acontecido. Os elementos a 
ser considerados no mecanismo de trauma contuso no torax 
sao a quantidade de forga empregada, a porcentagem de com- 
pressao toracica e a velocidade de compressao, segundo traba- 
lhos de Viano. 2 Isso significa que a caixa toracica tolera uma 
pesada batida, se for aplicada com baixa velocidade (lenta- 
mente). 

Cadeiras 

As cadeiras proprias para criangas pequenas tambem sao 
equipamentos que, em urn acidente, podem levar a crianga a 
diferentes mecanismos de trauma, inclusive como projetil. 

Airbags 

Se a batida for aplicada com mais velocidade, porem, podem 
ser produzidas extensas lesoes. Na verdade, a velocidade da 
deformidade, a quantidade de forga, o tamanho da superficie 
de contato e a complacencia toracica sao determinantes da ex- 
tensao do trauma. 

Sistemas de seguranga 

Cintos 

Os sistemas de seguranga empregados determinam mecanis¬ 
mos de trauma peculiares. Os cintos de seguranga, quando mal 
posicionados, podem causar lesoes caracteristicas. 0 cinto ab¬ 
dominal, mais frequentemente utilizado nos bancos traseiros 
dos automoveis, causa o tipico mecanismo do canivete, com 
lesoes principalmente de duodeno, mesenterio e coluna lorn- 
bar (Figura 4). 0 cinto superior mal posicionado tambem pode 
causar lesoes como enforcamento com asfixia traumatica. 

Podem causar lesoes nas criangas, principalmente peque¬ 
nas, com sufocagao. Estudos comprovam, entretanto, que o uso 
do airbag isolado concorreu para reduzir a mortalidade em 18% 
nas estradas dos Estados Unidos. Alem disso, seu uso associa- 
do ao cinto de tres pontos reduziu a mortalidade em ate 71%. 


Certo Errado 


Figura 4 Posigoes do cinto de seguranga na genese do 
trauma. 
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Nenhum sistema de seguranga elimina os traumas e a mor- 
talidade por trauma, mas, certamente, diminui as forgas capa- 
zes de produzir lesao e a morbimortalidade do trauma. Isso e o 
que ja tern sido conseguido com campanhas bem dirigidas, 
como a SafeKid, desenvolvida em Washington pelo cirurgiao- 
-pediatra Martin Eichelberger. 

Politraumatismo 

Trata-se de lesoes traumaticas em diversas regioes, orgaos ou 
sistemas do corpo, em que pelo menos uma das lesoes coloca 
o paciente em risco de morte. 

Quadro clinico 

• Diminuigao do nivel de consciencia ate o coma; 

• insuficiencia respiratoria ate apneia; 

• instabilidade hemodinamica ate choque hipovolemico (vole- 

mia = 80 mL/kg); 

• perda sanguinea: 

- ate 25%: frequencia cardiaca normal ou ate 20% acima do 
normal para a idade, pressao arterial normal, enchimento 
capilar normal (< 2 segundos, nivel de consciencia manti- 
do, frequencia respiratoria mantida); 

- entre 25 e 40%: palidez cutanea, sudorese, extremidades 
frias, confusao, desorientagao, pulso fino, frequencia car¬ 
diaca acima de 20% do normal para a idade, taquipneia, 
diminuigao discreta da pressao arterial, enchimento capi¬ 
lar mais prolongado; 

- acima de 40%: idem a anterior, acrescentando coma, 
taquipneia acentuada ou apneia, pulsos nao palpaveis, 
pressao arterial em queda acentuada, parada cardiorrespi- 
ratoria. 

Avaliagao na sala de emergencia 
A conduta para avaliagao rapida do ABCDE ( Advanced Trau¬ 
ma Life Support - ATLS, Pediatric Advanced Life Support - 
PALS, Atengao Inicial ao Trauma Pediatrico - AITP) e reani- 
magao consiste em: 

via aerea e manutengao da coluna cervical: 

- obter via aerea por manobras manuais: tragao do mento ou 
empurrando a mandibula; 

- entubagao orotraqueal: o diametro da canula deve corres- 
ponder ao diametro do dedo minimo ou da narina da 
crianga; 

- manter imobilizagao adequada da coluna cervical sem 
causar hiperextensao: urn auxiliar deve segurar a cabega 
da crianga com as duas maos em posigao neutra. Se neces¬ 
sario, podem ser usados medicamentos para auxiliar entu¬ 
bagao: atropina 0,01 a 0,03 mg/kg, endovenosa - EV; mi¬ 
dazolam 0,15 mg/kg, EV, ou quetamina 0,5 a 1 mg/kg, EV. 
Em caso de TCE, atropina + quetamina ou tiopental 3 a 5 
mg/kg, EV, ou lidocaina 1 mg/kg, EV, ou, abaixo dos 3 
anos de idade, propofol 1 mg/kg, EV. Ate 9 anos de idade, 
deve-se utilizar tubo sem balonete; 

- cricotireoidostomia com agulha com jato intermitente de 
oxigenio; 

• respiragao/ventilagao: 


- manter adequada com controle por oximetria de pulso. Se 
necessario, instituir ventilagao mecanica comfragao inspi- 
ratoria do 0 2 (Fi0 2 ) em 1 (100%), frequencia do ventilador 
20 para escolares e 24 para pre-escolares e lactentes, pres¬ 
sao expiratoria final positiva (Peep) = 5 cmH 2 0; 

• circulagao: 

- controlar sangramentos por compressao; 

- sinais mmimos de choque apos perda de 30% da volemia; 

- acesso venoso superficial com cateteres de grosso calibre 
(tipo Abocath) ou intraosseo (intramedular nos ossos 
longos); 

- iniciar o tratamento do choque: 

o estabilizar as condigoes hemodinamicas, isto e, pulsos 
femorais ou radiais nao palpaveis, pressao arterial sis- 
tolica abaixo do normal para a idade (ate 12 meses < 70 
mmHg, acima de 12 meses = 70 mmHg + 2 para cada 
ano de idade), palidez acentuada; 
o iniciar com 20 mL/kg de Ringer lactato, EV, em 10 min; 
o persistindo sinais de choque, repetir ate tres vezes, para 
estabilizar; 

- apos estabilizar: instalar soro de manutengao para 24 horas: 
o SG 5% 4:1 com SF em criangas com peso < 10 kg, 

100 mL/kg; 

o de 10 a 20 kg = 1.000 mL + 50 mL/kg que ultrapassar 
10 kg; 

o > 20 kg = 1.500 mL + 20 mL/kg que ultrapassar 20 kg, 
acrescentar KCl; 

o monitor cardiaco e oximetro de pulso; 
o sonda nasogastrica ou orogastrica e controle de diurese; 

• exame neurologico sumario: 

- preferencialmente, instituir escore da escala de coma de 
Glasgow (Tabela 2); 

• exposigao completa do paciente e cuidados com o meio am- 
biente: 

- retirar toda a roupa do paciente, sem grandes mobilizagoes, 
em urn ambiente adequadamente aquecido para evitar per¬ 
da de calor. A infusao de liquidos tambem deve ser aquecida; 

- verificar outras consequencias do trauma (exame secun- 
dario) por meio de exame da cabega aos pes, de cabega, co¬ 
luna, torax, abdome e extremidades/cintura pelvica, fra- 
turas e imobilizagoes; 

- se necessario, promover analgesia com fentanil 3 a 7 mg/ 
kg, EV lenta (em 1 a 2 minutos), ou morfina 0,05 a 0,1 mg/ 
kg, EV; 

- para verificagao dos padroes dos sinais vitais, consulte Ta¬ 
bela 3. 

TCE isolado 

Lesoes primarias 

Compreendem tecido encefalico e vasos sanguineos conse- 
quentes ao trauma e que podem necessitar de abordagem ci- 
rurgica. 

Lesoes secundarias 

Compreendem hipoxia, isquemia e edema de tecido nervoso, 
consequentes a trauma, hipotensao, hipoxemia, hipercapnia 
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Tabela 2 Escala de coma de Glasgow 


Idade 

Pre-verbais 

Acima de 3 anos 

Escore 

Abertura 

ocular 

Espontanea 


4 

Ao estimulo verbal 


3 


A dor 


2 


Sem abertura 


1 

Resposta 

verbal 

Sorriso social, fixa, 
segue, reconhece 
pais 

Lucido, coerente, 
orientado 

5 


Choro consolavel 

Confuso 

4 


Choro 

inconsolavel, 

irritabilidade 

persistente 

Palavras 

inapropriadas 

3 


Agitado, inquieto 

Sons 

incompreensiveis 

2 


Sem resposta 

Sem resposta 

1 

Resposta 

motora 

Obedece a 
comandos 


6 


Localiza a dor 


5 


Retirada a dor 


4 


Flexao anormal 
(descorticapao) 


3 


Extensao anormal 
(descerebrapao) 


2 


Paralisia flacida 


1 


Tabela 3 Sinais vitais 

Idade (anos) Peso 
(kg) 

Frequencia 

cardiaca 

(bpm) 

Pressao 

(mmHg) 

FR 

(m/m) 

Debito 

urinario 

(mL/ 

kg/h) 

Lactente 

(Oal) 

O a 10 

< 160 

> 60 

< 60 

2 

Crianpa 
da 3) 

10 a 14 

< 150 

> 70 

< 40 

1,5 

Pre-escolar 
(3 a 5) 

14 a 18 

< 140 

> 75 

< 35 

1 

Escolar 
(6 a 12) 

18 a 36 

< 120 

> 80 

< 30 

1 

Adolescente 

C>12) 

36 a 70 

< 100 

> 90 

< 30 

0,5 


FR: frequencia respiratoria. 


ou aumento da pressao intracraniana. Podem se manifestar ho- 
ras ou dias apos e ser controladas por procedimentos dinicos. 

Quadro clfnico 

Verificar nivel de consciencia pela escala de coma de Glasgow, 
ferimentos do couro cabeludo, fraturas cranianas, lesoes ma- 
xilares e de face, sangramentos, hematoma ocular, sangra- 
mento auricular, liquorreia pelas narinas ou pelos condutos 
auditivos e outros disturbios, como paresias, alteragoes pupi- 
lares, crises convulsivas, disturbios de ritmo respiratorio, ap- 
neia e disturbios cardiocirculatorios (disritmias, alteragoes de 
pressao arterial, choque). 


Conduta 

• Escala de coma de Glasgow < 9: TCE grave; 

• entubagao orotraqueal imediata; 

• cricotireoidotomia com lesoes faciais graves; 

• hiperventilagao: 

- FiO z = 1(100%); 

- FR = 20/minuto e 24/minuto para criangas menores; 

- Peep = 5 cmH 2 0, volume corrente 1 a 1,5 vezes o normal; 

• estabilizagao hemodinamica: tratar o choque; 

• sonda orogastrica; 

• catetervenoso; 

• entubagao traqueal: se houver disturbios respiratorios, lesoes 
faciais, cervicais e toracicas graves, instabilidade circulatoria, 
risco durante transporte. 

Lesoes raquimedulares (TRM) 

Geralmente, as lesoes raquimedulares sao causadas por aci- 
dentes de transito ou quedas. A proporgao entre TCE e TRM e 
de 1:100. 

Em toda a crianga que sofreu TCE ou trauma grave deve 
suspeitar-se de TRM. A mortalidade de criangas com lesao de 
coluna vertebral e de 60%. 0 TRM pode ser primario (descon- 
tinuidade aguda da medula) ou secundario, apos horas ou dias 
do trauma, em virtude da diminuigao da circulagao. 

0 inicio dos sintomas neurologicos pode sofrer atraso de 30 
minutos a dias, compreendendo dores na regiao da nuca, pa- 
restesias/anestesias (queimagao nas pontas dos dedos e pal- 
mas das maos, perda de sensibilidade), ausencia de sensibili- 
dade dolorosa, paralisia/perda de reflexos medulares, 
priapismo, posigoes viciosas (p.ex.: pescogo torto), curvamen- 
to da coluna, bradicardia/choque (choque medular em lesoes 
completas acima de T6), falta de respiragao diafragmatica (le¬ 
sao acima de C5) e parada respiratoria (Tabela 4). 

Conduta 

Pode haver lesao sem evidencia radiologica em ossos verte- 
brais. Na duvida, deve-se tratar como se houvesse lesao, ou 
seja: 

• fixar a cabega e a coluna cervical em posigao neutra (maos/ 
colar cervical); 


Tabela 4 Niveis de lesao 


Segmento 

Espinhal 

Musculatura 

Funpao 

Clinica 

C3 a C5 

Diafragma 

Respirapao 


C5 e C6 

Biceps 

Flexao do 
cotovelo 


C7 e C8 

Triceps 

Extensao do 
cotovelo 


C8 e T1 

Flexor digital 
profundo 

Fechamento 
do punho e 
mao 


L2 a L4 

Quadriceps 

Extensao do 
joelho 


L4 e L5 

Tibial anterior 

Dorsiflexao 
do tornozelo 
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• evitar torgoes da coluna cervical. Em pacientes com capacete, 
nao se deve retira-lo se houver fungao respiratoria preserva- 
da. A manobra para retirar o capacete e segura-lo firmemente 
e imobilizar a cabega da crianga com as duas maos, enquanto 
alguem o tira; 

• monitorar fungoes vitais: respiragao, circulagao, nivel de 
consciencia; 

• entubagao traqueal cuidadosa; 

• estabilizar condigoes hemodinamicas; 

• manobras de reanimagao, se necessarias; 

• para transporter superficie plana e rigida com fixagao estavel 
da cabega. 

Trauma toracico 

Cerca de 15 a 20% das criangas com trauma e gravemente lesa- 
das apresentam trauma toracico. Gragas a grande elasticidade 
do torax, fraturas de costelas sao raras, mas a energia e trans- 
mitida as estruturas intratoracicas, podendo acarretar lesoes 
importantes. 

As principais lesoes sao: ferimento aberto de torax, pneu¬ 
motorax hipertensivo, hemotorax macigo, tamponamento 
cardiaco, torax instavel, ruptura traqueobronquica, contusao 
pulmonar, hematoma pulmonar e contusao miocardica. 

Clinica 

1. Sintomas gerais: 

• insuficiencia respiratoria; 

• instabilidadecardiocirculatoria; 

• parada cardiaca. 

2. Sintomas especificos: 

• lesao toracica aberta: 

- defeito na parede com entrada e saida de ar; 

- ruido caracteristico de entrada e saida de ar; 

- dispneia/taquipneia, cianose, dor; 

- ingurgitamento de veias do pescogo; 

• pneumotorax hipertensivo: 

- dispneia, batimento de asas do nariz, taquipneia, cianose, 
dor; 

- murmurio vesicular diminuido a percussao, hipertimpa- 
nismo; 

- movimentagao do torax reduzida unilateralmente; 

- ingurgitamento das veias do pescogo; 

- taquicardia, hipotensao, choque; 

• hemotorax: 

- as mesmas caracteristicas do pneumotorax com macicez a 
percussao e hipotensao, taquicardia e choque; 

• tamponamento cardiaco: 

- ingurgitamento de veias do pescogo; 

- hipofonesedebulhas; 

- hipotensao e choque; 

• torax instavel: 

- dispneia, taquipneia, cianose e dor; 

- movimentos respiratorios paradoxais; 

- crepitagao; 

- as vezes, choque; 


• ruptura traqueobronquica: 

- pode associar-se aos sintomas de pneumotorax; 

- estridor; 

- hemoptise; 

- enfisema subcutaneo. 

Conduta 

1. Parada cardiaca e/ou respiratoria requer reanimagao: 

- 0 2 a 100% com mascara se as vias aereas estiverem per- 
meaveis; 

- entubagao traqueal; 

- drenagem toracica se nao melhorar a insuficiencia respira¬ 
toria uni ou bilateral. 

2. Medidas especificas: 

• lesao profunda aberta da parede toracica: 

- entubagao; 

- ventilagao mecanica; 

- analgesia; 

- curativo semioclusivo com valvula ou drenagem toracica; 

• pneumotorax hipertensivo: 

- pungao no segundo ou terceiro espago intercostal na linha 
hemiclavicular (Abocath calibroso); 

- drenagem pleural entre a linha axilar anterior e a media no 
5 Q espago intercostal; 

- tamanho do dreno: recem-nascido: 8 a 12 F, 1 a 6 meses: 14 
a 16 F; 6 a 12 meses: 16 a 18 F; 1 a 5 anos: 20 a 28 F; 6 a 12 
anos: 30 a 32 F; criangas maiores: ate 40 F; 

- posigao semissentada; 

- oxigenio; 

- entubagao traqueal; 

- ventilagao mecanica; 

- analgesia (morfina, EV); 

• hemotorax: 

- oxigenio; 

- elevar parte superior do corpo; 

- repor volume se houver sinais de choque; 

- acessos venosos calibrosos para reposigao; 

- analgesia; 

• tamponamento cardiaco: 

- toracotomia imediata ou pericardiocentese com Abocath 
14 junto ao apendice xifoide a esquerda, no sentido do om- 
bro esquerdo, com angulo de 30°; 

• torax instavel: 

- decubito elevado, pressao sobre o local; 

- oxigenio; 

- entubagao; 

- ventilagao mecanica; 

- analgesia (morfina) e sedagao (midazolam); 

• ruptura traqueobronquica: 

- entubagao; 

- ventilagao mecanica; 

- oxigenio; 

- drenagem pleural; 

- analgesia e sedagao. 
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Trauma abdominal 

Trauma abdominal fechado 
Trauma violento, nao penetrante, lesando orgaos intra-abdo- 
minais (mais frequentemente bago, figado, pancreas, rins, 
duodeno ou bexiga). A lesao manifesta-se por hemorragia ou 
peritonite (geralmente com mais tempo de evolugao 6 a 24 ho- 
ras) ou combinagao de ambas. 

Quadro ch'nico 

• Palidez, taquicardia; 

• dor espontanea ou a palpagao e defesa; 

• distensao abdominal; 

• sinais peritoneais (diminuigao de ruidos hidroaereos, dor a 
descompressao); 

• equimose da parede; 

• marcas de pneu ou cinto; 

• sangue no aspirado gastrico, na urina ou nas fezes; 

• dor no ombro esquerdo (ruptura de bago, irritagao frenica); 

• dor no ombro direito (ruptura de figado); 

• hipotensao arterial ou outros sinais de choque hipovolemico. 

Conduta 

• Avaliar fungoes vitais; 

• verificar existencia de outras lesoes; 

• reposigao de volume; 

• 0 2 e ventilagao, se necessario; 

• analgesia; 

• sonda oro ou nasogastrica; 

• cirurgia. 

Trauma abdominal aberto 

Causado por ferimentos de arma branca, arma de fogo, empa- 
lamento ou outros. A conduta e a exploragao cirurgica. 

Lesao hepatica e esplenica 

Sao as visceras mais frequentemente atingidas na contusao 
abdominal. Nao sao frequentes fraturas de arcos costais asso- 
ciadas a essas lesoes, gragas a elasticidade ossea nessa faixa 
etaria. Podem ser observados equimoses ou hematomas nos 
hipocondrios e pode haver defesa abdominal e tensao. 

Mais da metade das criangas com lesoes de figado ou bago 
tern associadas lesoes cranianas, torax ou musculoesqueleti- 
cas. Cerca de 90% das lesoes hepaticas ou de bago sao tratadas 
conservadoramente. Quando o paciente esta estavel com le¬ 
soes isoladas dessas visceras, confirmadas por US ou tomogra- 
fia computadorizada (TC) com contraste, pode-se adotar o tra- 
tamento conservador. Preconiza-se acompanhamento em 
unidade de tratamento intensivo com acurada observagao por 
ate 4 dias. 0 paciente pode ser liberado para casa com restri- 
gao de atividade fisica por no minimo 6 semanas. 0 acompa¬ 
nhamento e feito por exame clinico, US ou TC, se necessario. 

Quando ha indicagao de cirurgia pela instabilidade do pa¬ 
ciente ou por associagao com outras lesoes, o tratamento deve 
ser o mais conservador possivel. Lesoes hepaticas que nao 
sangram mais nao devem ser manipuladas. Lesoes sangrantes 


devem ser suturadas (hepatorrafias) e, eventualmente, neces- 
sitam de hepatectomias parciais. 

Nas lesoes esplenicas, da mesma forma, deve ser adotada 
essa conduta. Quando houver necessidade de esplenectomia, 
deve-se manter tratamento com penicilina via oral ate os 5 
anos de idade ou ate 2 anos apos a cirurgia em criangas maio- 
res. A vacina antipneumococica tambem e recomendada. 

Outro metodo preconizado nas lesoes de visceras macigas e 
a angioembolizagao para tratamento em pacientes com san- 
gramento ativo confirmado por TC. No acompanhamento pos- 
-operatorio de urn paciente com lesao tanto esplenica quanto 
hepatica, deve-se avaliar clinicamente a evolugao ate 6 sema¬ 
nas apos o trauma. Se houver duvidas, indica-se US ou TC 
com contraste, para complementar a avaliagao. 

Lesao renal 

A abordagem e, em geral, conservadora. Cerca de 90% dos pa¬ 
cientes apresentam lesoes de grau I ou II com excelente resul- 
tado com o tratamento conservador. 

Quando houver grande extravasamento urinario, confirma¬ 
do por US ou TC iniciais, o paciente deve ser submetido a uma 
exploragao cirurgica com tentativas de preservagao do orgao, 
mesmo que parcial. Quando isso nao for possivel ou nas lesoes 
do pediculo nao houver condigoes de recuperagao, deve-se 
realizar nefrectomia, observando as condigoes do orgao con¬ 
tralateral. Indicagoes para tratamento cirurgico em pacientes 
com trauma renal contuso sao: hematomas em expansao, le¬ 
soes vasculares renais, grande extravasamento de urina, hi- 
pertensao persistente. 

Todas as criangas com lesoes de orgaos solidos hemodina- 
micamente estaveis sao candidatas ao tratamento conserva¬ 
dor apos a definigao das lesoes por US e/ou TC com contraste. 
Deve-se ter extrema acuracia na suspeita de lesoes de visceras 
ocas associadas ou complicagoes do tratamento conservador. 
0 estudo radiologico simples de abdome agudo pode ser util 
na confirmagao diagnostica. 

Aumento da dor abdominal, distensao, vomitos e sinais in- 
flamatorios sao indicios de complicagao ou de lesoes associadas 
de visceras ocas e necessitam de tratamento cirurgico imediato. 

Lesao de visceras ocas 

Nas lesoes de visceras ocas, tanto no trauma contuso quanto 
no penetrante, o tratamento cirurgico deve ser com desbrida- 
mento, rigorosa hemostasia e rafia primaria. Apenas em gran- 
des lesoes de colon com importante comprometimento de 
vascularizagao devem ser usadas derivagoes (enterostomias). 

Lesao perineal complexa 

Nas lesoes perineais complexas com fraturas de bacia, deslo- 
camentos e lesoes de uretra e/ou reto devem ser realizadas 
derivagoes para o tratamento adequado das lesoes. 0 transito 
digestivo e/ou urinario deve ser reconstituido somente apos a 
corregao definitiva dos defeitos primarios. As fraturas insta- 
veis de bacia devem ser adequadas e precocemente imobiliza- 
das com fixadores externos. 
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Ha estudos com uso de angioembolizagao e cirurgia mini- 
mamente invasiva (videolaparoscopia) para o tratamento de 
lesoes contusas e penetrantes. A videolaparoscopia e a video- 
toracoscopia devem ser usadas nos ferimentos penetrantes na 
transigao toracoabdominal. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Entender os mecanismos de trauma e a maneira como 
a crianga responde. 

• Reconhecer as diferengas anatomicas e fisiologicas da 
crianga. 

• Saber as caracterfsticas das lesoes em cada tipo de 
acidente. 

• Avaliar as necessidades de tratamento das criangas 
dependendo das consequencias das diferentes lesoes 
mais frequentes no trauma. 
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CAPITULO 1 


CARACTERISTICAS DA 
CONSULTA GINECOLOGICA 
NA R EC EM-N ASCI DA, NA 

crianca E NO 

ADOLESCENTE 


Jose Domingues dos Santos Junior 


A abordagem ginecologica exige do pediatra, ou de qualquer 
outro profissional que necessita ou deseja realiza-la, conheci- 
mento do processo de maturagao somatico e genital e da ana- 
tomia e fisiologia do sistema reprodutivo, das transformagoes 
psiquicas e sociais que se manifestam durante as diversas eta- 
pas do desenvolvimento infantil e da adolescencia. 1 

Tres periodos distinguem-se nesse processo de desenvolvi¬ 
mento da menina: 2 

• neonatal; 

• pre-puberal ou infancia; 

• puberal ou adolescencia. 

Periodo neonatal 

0 primeiro exame ginecologico da menina deve ser feito, se- 
gundo Huffman et al. 2 , logo apos o nascimento, no bergario, 
onde e possivel certificar a normalidade da genitalia externa 
feminina com visualizagao do clitoris, dos grandes e pequenos 
labios e do orificio himenal. Realiza-se tambem a palpagao ab¬ 
dominal e inguinal para identificar a presenga de tumores ou 
herniagoes. 

Considera-se normal o intumescimento dessa genitalia 
apos o nascimento, alem da presenga de leucorreia decorrente 
da presenga de hormonios maternos e principalmente da agao 
do estrogeno, que algumas vezes pode causar urn sangramen- 
to vaginal na recem-nascida (aparece do 2 e ao 5 e dia de vida e 
desaparece em 3 a 5 dias), assim como causar aparecimento 
de broto mamario uni ou bilateral, com saida de secregao co- 
nhecida como “leite de bruxa” e que desaparecera em torno de 
2 ou 3 semanas. 3 

Quando estao presentes os sinais de edema vulvar, leucor¬ 
reia, ingurgitamento mamario e/ou sangramento vaginal con- 
figura-se a chamada “crise genital da recem-nascida”, que tam¬ 
bem ira desaparecer espontaneamente em 3 a 5 dias. 4 

Podem ser observadas tambem alteragoes nos mamilos, 
sendo a mais comum a politelia, que e a presenga de dois ou 
mais mamilos distribuidos na linha hemiclavicular (“linha lac- 
tea”). 3 


Ao serem identificadas alteragoes na genitalia externa, 
como dificuldade de distinguir o sexo (genitalia ambigua) ou 
outras malformagoes, essas neonatas devem ser referendadas 
a urn ambulatorio especifico com equipe multiprofissional 
com geneticista, cirurgiao pediatrico, urologista pediatrico, gi- 
necologista infantopuberal, entre outros, para melhor resolu- 
gao do problema. 

Outros achados mais simples, mas nao menos importantes, 
como himen imperfurado ou clitoris aumentado, devem ser 
relatados para acompanhamento posterior. 4 

Periodo pre-puberal 

Apos o nascimento e ate os primeiros sinais do prenuncio da 
puberdade, a menina pode apresentar uma serie de problemas 
ginecologicos, como: 

• corrimento vaginal; 

• coalescencia de pequenos labios; 

• sangramento vaginal/vulvar; 

• lesoes vulvares (ulceragoes ou vegetagoes tipo verrugas); 

• prurido vulvar; 

• crescimento das mamas (telarca precoce); 

• crescimento dos pelos pubicos (pubarca precoce); 

• outros. 

Para identificagao dessas alteragoes, alem da anamnese cuida- 
dosa com coleta de dados do nascimento ate o dia atual, na 
consulta devera ser realizado urn exame fisico (que nao neces- 
sariamente precisa ocorrer na primeira consulta), sendo de 
fundamental importancia que a crianga se sinta segura e esta- 
belega o minimo de vinculo com o profissional. 5 

Em primeiro lugar, a crianga deve estar vestida com urn 
avental, de tamanho adequado para a sua idade. No caso de o 
exame ser realizado sem roupa, deve ficar deitada na mesa ou 
maca de exame coberta com urn lengol. Realizar o exame geral, 
com analise das mucosas oculares, orofaringe e boca (incluin- 
do as condigoes e estagio da dentigao), palpagao de pescogo 
para a procura de ganglios cervicais, palpagao de tireoide e de 
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forma descendente, examinar mamas e mamilos (numero, 
posigao no torax e, com presenga de botao mamario, medir 
com fita metrica ou uma pequena regua a distancia do mamilo 
ate o sulco mamario). Seguir com palpagao superficial e pro¬ 
funda do abdome, verificando se ha visceromegalias e/ou tu- 
moragoes, principalmente em fossas iliacas. Observar se ha 
presenga de herniagoes umbilicais e inguinais. Por fim, pes- 
quisar sinal de descompressao brusca. 

Nesse momenta, deve-se posicionar a crianga com as per- 
nas flexionadas e juntando os calcanhares para exame da ge¬ 
nitalia ou realizar o exame com a crianga no colo da mae. 6 Pro- 
curar “brincar” com a crianga pedindo que ela faga a posigao 
das pernas como uma bailarina ou uma borboleta. 

Utilizar luvas nas duas maos e com os dedos polegar e indi- 
cador, pingar os grandes labios e projeta-los para a frente e li- 
geiramente para fora. Com isso, pode-se observar, alem dos 
grandes e pequenos labios, o clitoris, o himen e seu preguea- 
mento com seguranga, sem incomodar a crianga. Observar se 
o himen se encontra pervio (aberto) ou imperfurado. No caso 
de detectar se ha imperfuragao, ou qualquer de seus subtipos 
como semilunar ou anular, septado, cribiforme ou microperfu- 
rado, deve-se registrar no prontuario para acompanhamento 
posterior ou referenciar para servigo especializado de gineco- 
logia infantojuvenil para investigagao especifica 5 . E importan- 
te, nesse momento, avaliar se a higiene local esta ou nao ade- 
quada para orientagao do responsavel. 

Observar se os pequenos labios (ninfas) estao separados 
(padrao anatomico normal) ou parcialmente aglutinados 
(coalescidos) ou totalmente aglutinados. Na presenga de aglu- 
tinagao parcial ou total das ninfas, adota-se a conduta de utili- 
zagao de creme a base de estrogeno na rafia mediana, durante 
2 a 3 semanas, acompanhado de substancia umidificadora no 
restante da vulva (qualquer hidratante incluindo oleo mineral 
ou vaselina liquida, entre tantos). Deve-se realizar uma ava- 
liagao ao final desse periodo para verificagao se as ninfas vol- 
taram ao padrao normal ou se ha necessidade de mais urn pe¬ 
riodo de tratamento. Caso haja o aparecimento de pelos 
pubicos ou de broto mamario, o tratamento deve ser interrom- 
pido por ate 60 dias com posterior reavaliagao. Em se manten- 
do a aglutinagao das ninfas, recomenda-se a repetigao do tra¬ 
tamento. 4 ’ 6 

Examinar o clitoris e, se ele estiver aumentado (hipertrofia- 
do), deve ser pesquisada a hipertrofia congenita de suprarre- 
nal, caso o diagnostic nao tenha sido realizado anteriormente. 

Pedir para a crianga tossir (manobra de Valsalva) e observar 
se ha saida de secregao pela vagina e quais sao suas principals 
carateristicas, como cor e odor. Avaliar se ha necessidade de 
colher material para identificagao da presenga de alguma bac¬ 
teria especifica. Esse procedimento deve ser realizado com urn 
swab para meio de cultura e de forma delicada e rapida. 

Atentar que as criangas alergicas ou com quadro de infec- 
goes repetidas de vias aereas superiores podem apresentar, 
concomitantemente, leucorreia por contaminagao sistemica 
ou por inoculagao de germes presentes nas maos. A leucorreia 
com consequente vulvovaginite sera abordada em capitulo a 
parte. 


0 exame especular e a colpovirgoscopia so deve ser realiza- 
da por profissional habilitado e muitas vezes sob narcose, em 
situagoes especiais como busca e retirada de corpo estranho, 
suspeita de tumor, traumatismos ou para esclarecer alguns 
sangramentos vaginais. Os instrumentos mais utilizados sao o 
otoscopio infantil e o colpovirgoscopio de Bicalho, alem do es- 
peculo de virgem, o especulo nasal e o histeroscopio. 3 ’ 56 

E importante ressaltar que o profissional que realiza o aten- 
dimento a crianga e a adolescente necessita conhecer os crite- 
rios de desenvolvimento puberal descritos por Marshall e Tan¬ 
ner, 7 com o objetivo de diagnosticar quadro de telarca ou 
pubarca precoce isolada. Criangas que referem crescimento de 
mamas ou pelos pubicos precisam ser classificadas segundo 
esses criterios. Nessa situagao, e necessaria a realizagao do 
exame de radiografia de punho para verificar se a idade crono- 
logica da crianga esta comparivel com a idade biologica. Deve- 
-se realizar tambem ecografia pelvica para visualizagao dos 
ovarios e do utero, identificando se ha esrimulo hormonal. 

Caso a idade biologica seja igual a idade cronologica, trata-se 
de quadro de telarca ou pubarca precoce isolada. Nessa situagao, 
a conduta sera tranquilizar a famflia e apenas acompanhar essa 
crianga, pois a maioria mantera o atual estagio de Tanner, e sua 
evolugao ocorrera normalmente ate atingir sua puberdade. 

Caso a idade biologica seja superior a idade cronologica e 
havendo sinais de agao hormonal (principalmente estrogeno) 
nos ovarios e no utero ou presenga de menarca, deve-se refe¬ 
renciar a crianga para servigo especializado de ginecologia in¬ 
fantil ou endocrinologia pediatrica. 

Periodo da adolescencia 

Alguns autores sugerem que a adolescencia seja dividida em 
duas etapas: a inicial, que abrange dos 10 aos 14 anos, e a tar- 
dia, que vai dos 15 aos 19 anos. Normalmente, aquelas que se 
encontram na fase inicial sao acompanhadas da mae ou res¬ 
ponsavel durante o exame ginecologico e sao as que exigem 
maior habilidade e tempo de conversa para a realizagao do 
exame fisico, pois sao bastante resistentes em razao do pudor 
acentuado. 38 

Na fase tardia, elas demonstram maior interesse em ter a 
consulta sem a presenga da mae ou acompanhante e, embora 
apresentem medo do exame ginecologico, sao menos resisten¬ 
tes em faze-lo. 

Na adolescencia, os problemas ginecologicos mais frequen- 
tes sao: 

• irregularidade menstrual; 

• dismenorreia; 

• leucorreia; 

• orientagao sobre anticoncepgao; 

• assimetria mamaria; 

• acne; 

• aumento de pelos pelo corpo; 

• suspeita de infecgao de transmissao sexual; 

• agressividade e labilidade de humor no periodo pre-menstrual. 

No exame ginecologico realizado na adolescencia, deve-se 
manter o mesmo rigor na anamnese com levantamento de da- 
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dos desde o pre-natal e do parto, alem de saber como foi o de- 
senvolvimento neuropsicomotor (com que idade andou, falou, 
engatinhou) e a ordem cronologica com que apareceram os ca- 
racteres sexuais secundarios (idade da telarca, pubarca e me- 
narca). Se ja estiver menstruando, avaliar as caracteristicas do 
ciclo menstrual quanto ao intervalo, se sao regulares (a cada 
28 dias) ou irregulares, duragao em dias e tambem a quantida- 
de do fluxo (perguntar quantos pacotes de absorvente sao gas- 
tos em cada menstruagao, uma vez que a utilizagao de dois ou 
mais pacotes no mes pode caracterizar hemorragia). Avaliar 
ainda a presenga de colicas menstruais e sintomas como irrita- 
bilidade, agressividade e/ou tristeza, aumento de apetite para 
doces e inchago das mamas e abdome, sintomas que caracteri- 
zam a tensao pre-menstrual. 

Outro dado de anamnese muito importante, que as vezes 
cria situagoes de embarago na consulta, pela presenga da mae 
ou outro acompanhante adulto, e quanto ao questionamento 
sobre atividade sexual. Ela pode estar namorando, ficando ou 
“pegando” e esses tipos de relacionamento podem incluir apenas 
beijos, abragos ou ate mesmo relagoes sexuais. Quando ha duvi- 
da se a mae ou o acompanhante sabem que essa adolescente ja 
iniciou as relagoes sexuais, e melhor nao perguntar naquele mo- 
mento. Em outra ocasiao da consulta, deve-se solicitar que o 
acompanhante aguarde fora do consultorio para que seja garan- 
tida a confidencialidade da consulta, direito este garantido pelo 
Estatuto da Crianga e do Adolescente (ECA). 

Inicia-se o exame fisico com as medidas antropometricas, 
quando tambem deve ser aferida a pressao arterial da adoles¬ 
cente, apos a colocagao de avental apropriado. Em muitos ser- 
vigos, essas medidas sao realizadas por equipe de enferma- 
gem em uma sala de pre-consulta. 

Na realizagao da ectoscopia, deve-se dar atengao especial 
para a presenga de acne e pelos na face, torax anterior e poste¬ 
rior e no abdome. Avaliar a dentigao, se em uso ou nao de apa- 
relhos ortodonticos, higiene bucal, palpagao de regiao cervical, 
tanto da tireoide quanto da cadeia ganglionar. 

Deve-se realizar a classificagao de Tanner para pelos pubi- 
cos e mamas e, no exame das mamas, observar tambem se ha 
simetria ou assimetria das mamas. Verificar os mamilos e a 
areola, quanto ao numero e posigao no torax, se ha nodulos ou 
descarga papilar. No abdome, inspecionar e palpar a procura 
de visceromegalia ou alguma tumoragao. Se referir atraso 
menstrual, verificar o fundo do utero para analise de possibili- 
dade de gravidez. 

Completar o exame com visualizagao da coluna cervical e 
toracica, em virtude de possiveis vicios posturais, comuns 
nessa faixa etaria, alem dos membros inferiores, com verifica- 
gao de circulagao venosa. 

Se essa adolescente relatar que ainda nao teve relagoes se¬ 
xuais e nao trouxer a consulta queixa alguma relacionada a 
qualquer estrutura da sua genitalia externa ou perineo, o exa¬ 
me especular pode e deve ser protelado para consultas subse- 
quentes. Se ja iniciou atividade sexual (com cinco ou mais re¬ 
lagoes sexuais) e/ou apresenta queixa de leucorreia, ferida ou 
carogo na vagina, sangramento vaginal ao ter relagao sexual 


ou prurido, deve-se realizar o exame ginecologico com coloca¬ 
gao de especulo vaginal, tendo, logicamente, o consentimento 
da adolescente. Esse exame sempre deve ser realizado com a 
presenga de algum profissional de enfermagem ao lado ou 
com a presenga do acompanhante, se ele ja souber que a ado¬ 
lescente iniciou a atividade sexual. 

0 Ministerio da Saude, por meio do Instituto Nacional de 
Cancer (Inca), nao recomenda a realizagao de exame de Papa¬ 
nicolaou em adolescentes e jovens ate 25 anos de idade. 9 Re- 
fletir se naquelas que viveram violencia sexual com penetra- 
gao e aquelas que apresentam infecgoes de transmissao sexual 
atual ou de repetigao, principalmente papilomavirus humano 
(HPV), nao e importante a coleta de material para o exame de 
Papanicolaou, pois alguns autores tern descrito a presenga de 
alteragoes pre-cancerigenas tipo NIC II e III em colo uterino 
de adolescentes. 2 

Deve-se verificar se as adolescentes estao com calendario 
de vacinagao completo de acordo com a sua idade (trfplice vi¬ 
ral, dT, hepatite B e HPV). 

Lembrar que uma caracterfstica importante das adolescen¬ 
tes quando estao sendo submetidas a uma anamnese e referir 
uma queixa ou urn sintoma que na realidade nao e o verdadei- 
ro motivo que a trouxe a consulta, pois o problema ou o que 
ela gostaria de ver abordado no atendimento e outro tema 
completamente diferente, principalmente quando se trata de 
alguma queixa ou problema ligado a esfera sexual. Por exem- 
plo: refere uma dor abdominal, mas na realidade teve sua 
iniciagao sexual e esta tomando urn anticoncepcional oral in- 
dicado por uma amiga e ela quer saber se esta tomando corre- 
tamente. 1 ’ 3 ’ 8 

Por fim, e importante ressaltar que na consulta ginecologi- 
ca da crianga e da adolescente nao e primordial que o profis¬ 
sional tenha formagao especifica; no entanto, ha necessidade 
de que esse profissional tenha como requisitos basicos tempo, 
paciencia e suavidade no trato com a paciente. 8 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que o primeiro exame ginecologico da menina 
deve ser feito, preferencialmente, logo apos o 
nascimento, no bergario. 

• Conhecer o significado clfnico da “crise genital da 
recem-nascida” e como ocorre sua evolugao natural. 

• Conhecer alguns princfpios basicos e as principais 
etapas para realizar o exame ginecologico na crianga e 
na adolescente. 

• Conhecer os criterios de classificagao de Marshall e 
Tanner e suas principais etapas no desenvolvimento 
puberal da menina. 

• Diferenciar os quadros de telarca ou pubarca precoce, 
como entidade clfnica isolada de puberdade precoce 
verdadeira. 

• Conhecer os princfpios de confidencialidade que sao 
garantidos as adolescentes em uma consulta 
ginecologica. 
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CAPITULO 2 


VULVOVAGINITE 
NA INFANCIA 

Liliane Diefenthaeler Herter 


Conceito e prevalencia 

Vulvovaginite (VV) e a inflamagao da vagina e/ou da vulva e 
pode se manifestar por corrimento, ardencia, vermelhidao, 
odor, coceira, sangramento, sintomas urinarios, irritagao peri¬ 
neal, entre outros sintomas da area genital. 1 Pode tambem ser 
confundida com secregoes fisiologicas no inicio da puberdade 
(leucorreia fisiologica). Costuma ser o motivo de consulta gi- 
necologica mais comum nas meninas pre-puberes. Pode gerar 
preocupagao aos profissionais e/ou pais, pois alguns casos es- 
tao relacionados ao abuso sexual e a infertilidade. 

Fatores de risco 

A menina pre-pubere e bastante suscetivel a inflamagoes geni- 
tais em razao de sua fisiologia, anatomia, dificuldades de hi- 
giene e comportamento proprios da idade. Os seguintes fato¬ 
res podem ser associados a VV: 

• proximidade entre a vagina e o anus; 

• pequena abertura himenial; 

• pequenos labios pouco desenvolvidos; 

• ausencia de coxins adiposos vulvares e de pelos pubicos; 

• mucosa vaginal atrofica e pH vaginal alcalino; 

• deficiencia de anticorpos, lisossomos, lactoferrina e zinco; 

• higiene insuficiente ou inadequada; 

• micgao com joelhos aproximados com consequente refluxo 
da urina para o perineo; 

• uso de roupas apertadas e/ou de material sintetico que nao 
permitam a evaporagao do suor ou outras secregoes com con¬ 
sequente maceragao da vulva; 

• uso de produtos que irritam a pele e mucosas (sabonetes, per¬ 
fumes, talcos, amaciantes, sabao em po, tira-manchas, banho 
combolhas de sabao); 

• traumatismos (abuso sexual, acidentes com bicicletas, intro- 
dugao de corpo estranho, masturbagao); 

• doengas sistemicas subjacentes (infecgao de vias aereas su- 
periores, diabete, sarampo, varicela, parasitose intestinal) ou 
dermatologicas (liquen escleroso, liquen simples, dermatite 
atopica, dermatite de contato, psoriase, dermatite das fraldas, 
herpes simples, vitiligo). 


Anamnese 

E importante obter informagoes para orientar o diagnostic e 
o tratamento: caracteristicas da secregao (cor, duragao) e sin¬ 
tomas associados (odor, prurido, disuria, ardencia, vermelhi- 
dao); episodio agudo ou recorrente; habitos de higiene; 
presenga de sangramento; tratamentos previos; doengas asso- 
ciadas ou previas (infecgoes respiratorias ou intestinais) e me- 
dicagoes em uso. 

Exame fisico 

Sugere-se manter o acompanhante durante todo o exame fisi¬ 
co para a crianga se sentir mais a vontade e assim poder ser 
mais cooperativa durante o exame. 

Deve iniciar-se pela avaliagao geral de saude (peso, altura, 
pressao arterial), face, cavidade oral, mamas, abdome e, por 
ultimo, o exame ginecologico, para que se possa criar vinculo e 
confianga com a pequena paciente. 

0 exame ginecologico deve ser feito sempre sem roupas 
para permitir o afastamento completo dos joelhos. Pode ser 
feito em posigao ginecologica ou em posigao de “sapo”, posi- 
cionando a menina deitada de costas na maca e mantendo os 
joelhos fletidos e afastados. Com o uso de luvas, o examinador 
deve tracionar gentilmente os grandes labios em sua diregao 
para retificar o himen e ampliar o orificio himenal. Assim, po- 
dera observar com maior nitidez e atengao as paredes hime- 
nais e a vagina. Pode-se pedir para a paciente tossir nesse mo¬ 
menta para ver se reflui secregao vaginal ou nao. 

Quadro clinico 

0 quadro clinico depende das causas, que podem ser fisiologi¬ 
cas, inespecificas ou especificas. 

Leucorreia fisiologica 

A leucorreia fisiologica apresenta-se como uma secregao ino- 
dora, homogenea, leitosa ou transparente e nao pruriginosa. 
Ocorre nas recem-nascidas ou nos meses que antecedem 
a menarca por ser estrogeno-dependente. E formada basica- 
mente por exsudato vaginal, descamagao de celulas superfi- 



2198 • TRATADO DE PEDIATRIA • SECAO 26 GINECOLOGIA 


ciais e muco endocervical. Ao microscopic), observam-se celu- 
las epiteliais, bacilos de Doderlein e ausencia de patogenos ou 
leucocitos. Essa secregao, apesar de clara, pode se tornar ama- 
relada quando depositada na calcinha e deve ser diferenciada 
daquela secregao que e in natura amarelada ou esverdeada e 
associada a sintomas de prurido ou odor. 

0 exame direto da secregao ou o exame bacteriologico con- 
firmam apenas a presenga de lactobacilos e ausencia de puru- 
lencia. 

0 tratamento e expectante e inclui a orientagao da paciente 
e a higiene com agua e sabao neutro. 

Vulvovaginite inespecifica (vestibulite) 

A VV inespecifica ou vestibulite e a causa mais comum de VV 
na infancia e envolve alteragoes da flora normal, causando in- 
flamagao da vulva e vagina distal, a custa do aumento de ger- 
mes saprofitas. A secregao vaginal e o odor estao comumente 
associados a higiene fecal e urinaria inadequadas. Pode ocor- 
rer tambem apos infecgao respiratoria ou intestinal por autoi- 
noculagao pela propria paciente. Alteragoes cutaneas vulvares 
como escoriagoes, edema, eritema, maceragao e descamagao 
do epitelio tambem podem ser observadas. 0 exame direto 
identifica flora mista, leucocitos e outros detritos. 

No exame frsico, podem-se constatar ma higiene (esmeg- 
ma ou outras secregoes) e sinais inflamatorios agudos ou su- 
bagudos no vestrbulo (face interna dos pequenos labios ate as 
paredes himenais) com sarda de secregao amarelada em pou- 
ca quantidade pela vagina. Frequentemente se encontra hipe- 
remia apenas no vestrbulo, e as paredes vaginais tern cor usual. 

Na ausencia de secregao purulenta muito aumentada, de 
alguma doenga sexualmente transmissrvel (DST), de altera¬ 
goes traumaticas himenais ou de anamnese sugestiva de abu- 
so sexual ou VV de repetigao, nao ha necessidade de realizar o 
exame da secregao vaginal. 0 tratamento inicial inclui medi- 
das gerais apresentadas no Quadro 1. 

Nos casos refratarios as medidas gerais e depois de exclur- 
das outras causas especrficas, pode-se utilizar pomada local 
com antibioticos (sem o uso do aplicador ginecologico) como 
o metronidazol ou a clindamicina. 2 Por se tratar de uma infec¬ 
gao por flora mista, tern sido utilizadas com muito boa expe¬ 
rience pomadas que contenham a associagao de metronida¬ 
zol, nistatina e benzalconio, aplicada no vestrbulo 2 vezes ao 
dia, por 10 dias. Nos casos de recidiva apos suspensao do tra¬ 
tamento, pode-se, a semelhanga da profilaxia de outras infec- 
goes de repetigao (infecgao urinaria, Candida ou herpes), fazer 
profilaxia utilizando a mesma pomada, mas 1 vez ao dia, 2 a 3 
dias na semana, por ate 12 semanas. 

Excepcionalmente, em casos mais graves (grande quanti¬ 
dade de secregao purulenta) ou refratarios ao tratamento topi- 
co, e apos cultura negativa para agentes especrficos (estrepto- 
coco piogenes, clamrdia, gonococo, vaginose, tricomonrase, 
candidrase), pode-se utilizar antibiotico de amplo espectro 
como amoxacilina ou amoxacilina-clavulanato. 

0 uso de emolientes (vitaminas A + D, acidos graxos essen- 
ciais, benzalconio + decetrimonio) durante e apos o tratamen¬ 


to costuma causar alrvios dos sintomas e pode auxiliar na pre- 
vengao de novas crises. 

A vestibulite costuma ter bom prognostic ao entrar na pu- 
berdade, pois os fatores de risco sao naturalmente removidos. 

Causas especificas 

Candida sp: pode provocar prurido, ardencia vulvar, secregao 
esbranquigada e hiperemia, que podem se estender ate a face 
interna das coxas. Ocorre em meninas usuarias de fraldas, em 
uso de corticosteroides, antibioticos ou apos a telarca, por ser 
estrogeno-dependente. E uma causa infrequente de VV na in¬ 
fancia, mas, apesar disso, frequentemente e sobrediagnostica- 
da e equivocadamente tratada. 0 tratamento pode ser topico 
(nistatina, miconazol, clotrimazol, terconazol) ou oral, com 
fluconazol. 3 

Shigella sp: pode provocar secregao vaginal purulenta e/ou 
sanguinolenta e estar associada a diarreia. 0 tratamento pode 
ser feito com trimetoprima/sulfametoxazol, ampicilina, cef- 
triaxona ou azitromicina. 3 

Enterobius uermicularis: provoca prurido anal e vulvar, prin- 
cipalmente a noite. E mais frequente em escolares e pode de- 
terminar urn eritema em forma de “8” que envolve vagina e 
anus. Na presenga de prurido genital ou anal, a paciente pode 
ser tratada empiricamente com vermifugo. Tratamento: me- 
bendazol 100 mg, 2 vezes/dia, por 3 dias e repetir em 14 dias; 
albendazol 400 mg, em dose unica e repetir em 14 dias; ou pa- 
moato de pirantel, dose unica (11 mg/kg e 1 g no maximo) e re¬ 
petir em 14 dias. 3 

Patogenos respiratorios costumam causar secregao puru¬ 
lenta (S. aureus , Streptococcus pneumoniae , Haemophilus 
influenza , Streptococcus beta-hemolitico A, N. meningitidis e B. 


Quadro 1 Medidas gerais para tratamento da 
vulvovaginite inespecifica 

Banhos de assento com agua morna (nao e necessario incluir 
sabao) por 10 a 15 minutos, 2 vezes/dia por 7 a 10 dias. 2 Na 
presenga de sinais inflamatorios, e possivel utilizar tambem 
banhos de assento com: permanganato de potassio 6% (diluir 
10 mL de solugao em 2 L de agua fervida); benzidamina (diluir 
1 envelope em 2 L de agua fervida); cha de camomila (ferver 2 
saquinhos de cha em uma caneca e juntar a 2 L de agua morna) 

Utilizar sabao neutro para o banho e a higiene das roupas intimas 

Evitar banheiras e papel higienico colorido ou perfumado 

Lavar calcinhas com produtos neutros 

Usar calcinhas de algodao e seca-las ao sol ou em maquina de 
secar e passa-las a ferro 

Usar roupas arejadas 

Fazer higiene fecal para tras a fim de evitar entrada de fezes na 
vagina ou na uretra 

Urinar com os joelhos abertos para evitar que a urina bata na 
coxa e reflua para dentro da vagina 

Manter as unhas aparadas e limpas 

Orientar para nao molhar excessivamente o papel higienico, 
evitando liberar pequenos pedagos de papel que possam entrar 
na vagina e causar reagao de corpo estranho 

Manter a vulva sempre limpa e seca 
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catarrhalis). 0 estreptococo do grupo A (Streptococcus 
pyogenes ou Streptococcus beta-hemolitico A) e o agente espe- 
cifico mais comum em criangas pre-puberes por causar grande 
processo inflamatorio e sangramento vaginal. 0 diagnostic e 
feito por meio da cultura com pesquisa do S. pyogenes e o tra- 
tamento e a penicilina ou amoxacilina. 2 ’ 3 Os sintomas dos de- 
mais germes da flora respiratoria costumam ceder com medi- 
das gerais, mas em casos resistentes ou na presenga de 
secregao purulenta, pode ser necessario antibiotic. 

Gardnerella vaginalis: causa secregao amarelada com odor 
ammico tfpico ao teste com KOH10% e, em criangas, pode de- 
terminar prurido e vermelhidao. Seu achado e inconclusivo 
para diagnosticar abuso sexual. 4 Tratamento: metronidazol 15 
mg/kg/dia, divididos em tres doses, por 7 dias. 

Trichomonas vaginalis: apresenta uma secregao esverdeada 
e bolhosa, associada a ardencia ou prurido genital. E altamen- 
te suspeita, mas nao diagnostica de abuso sexual, pois pode 
ser transmitida por fomites. 4 E pouco frequente em criangas 
por se desenvolver melhor em ambiente estrogenizado. Trata¬ 
mento: metronidazol 15 mg/kg/dia, divididos em tres doses, 
por 7 dias, ou 50 mg/kg em dose unica (no maximo 2 g). 3 

Chlamydia sp: pode ser assintomatica ou causar abundante 
secregao mucopurulenta, disuria e prurido. Convem ressaltar 
que algumas DST, quando encontradas nos primeiros 2 anos de 
vida da crianga, podem ser contraidas pelo canal de parto. Se- 
gundo os Centers for Disease Control and Prevention (CDC), e 
diagnostic de abuso sexual. 4 0 diagnostic de clamidia deveria 
ser realizado pela cultura, que e o padrao-ouro, mas esse meto- 
do nao esta dispomvel em nosso meio. Testes nao culturais para 
clamidia podem nao ser suficientemente especificos quando ha 
suspeita de abuso sexual em criangas e devem ser interpretados 
com cuidado. A sorologia para clamidia (IgG, IgM) e inespecifi- 
ca, apresentando falso-positivos e falso-negativos e nao deve 
ser utilizada para o diagnostic. 0 exame de PCR e o mais espe- 
cifico e sensivel dos metodos diagnostics nao culturais e pode 
ser realizado por meio de coleta vaginal ou uretral ou urinaria. 
Quando a tecnica dispomvel for por imunofluorescencia direta, 
e importante que o kit da clamidia seja especifico da C. tracho¬ 
matis , para diferencia-la da C. pneumoniae. 

Neisseria gonorrhoeae: pode ser assintomatica ou causar 
abundante secregao mucopurulenta, disuria e prurido. Pode 
ser contraida pelo canal de parto. Quando presente apos 2 
anos de vida, e diagnostic de abuso sexual e deve ser notifica- 
do. 4 Para o diagnostic, deve-se solicitar cultura para N. gonor¬ 
rhoeae da vagina, que e o padrao-ouro. Nao e necessario reali- 
zar coleta de material cervical em criangas pre-puberes. 0 
Gram e inadequado para avaliar pre-puberes e, isoladamente, 
nao deveria ser usado para o diagnostic nem para excluir a 
doenga. Tratamento: em < 45 kg, usar eritromicina 50 mg/kg/ 
dia, divididos em quatro doses, por 14 dias; em criangas ^ 45 kg 
e com menos de 8 anos, usar azitromicina 1 g em dose unica e, 
em maiores de 8 anos, usar azitromicina 1 g em dose unica ou 
doxiciclina 100 mg, 2 vezes / dia, por 7 dias. 3 

Corpo estranho: e causa comum de VV aguda, cronica ou 
recorrente. Costuma causar secregao purulenta, sangramento 
genital e mau cheiro. Os objetos mais comuns sao pedagos de 


papel higienico ou sementes eliminadas juntamente com as 
fezes, mas existem relatos de moedas, tampa de caneta, clipes, 
prendedores de cabelo, esponja de banho, etc. A ecografia e a 
radiografia dificilmente ajudam no diagnostic, a nao ser em 
caso de objetos metalicos (radiografia). Por isso, o diagnostic 
baseia-se na anamnese, atento exame fisico da genitalia e, se 
houver necessidade, vaginoscopia. Ao visualizar algum pe- 
queno corpo estranho por meio da inspegao, pode-se tentar 
remove-lo (em menina cooperativa), aplicando anestesico lo¬ 
cal (lidocaina gel) nas bordas himenais e tentando remover o 
corpo estranho com uma pinga delicada, de preferencia com 
ponta romba. Se houver exito, na sequencia, fazer instilagao 
com soro morno por meio de uma seringa de 20 mL. Apos o 
procedimento, observar por algumas semanas se os sintomas 
persistem ou nao. Se o quadro clinic persistir, esta indicada a 
vaginoscopia sob anestesia geral. Algumas vezes, por reagao 
inflamatoria, o corpo estranho pode fazer uma “capa” em volta 
de si e nao ser percebido em urn primeiro momento. Por isso, 
na vaginoscopia “branca”, pode-se fazer gentil toque retal, pois 
nesse momento e possivel deslocar ou tocar no objeto. 

Ureter ectopico: pode causar irritagao cronica perineal e 
queixa de umidade, pois ha eliminagao cronica de urina no pe¬ 
rineo ou vagina, dependendo de onde e sua desembocadura. 
Eventualmente pode ser vista a presenga de urina na vagina 
ou o cheiro amoniacal no perineo. 0 diagnostic pode ser su- 
gerido pela ecografia e pela pielografia endovenosa. 0 trata¬ 
mento e cirurgico. 

Liquen escleroatrofico: tern origem desconhecida e e causa 
de coceira, ardencia, disuria, sangramento e fissuras. 0 diag¬ 
nostic e clinic pela observagao de lesoes tipo “pele de cebola” 
em volta do perineo e regiao anal. Pode haver areas com he- 
morragias, fissuras e sinequias pelo processo inflamatorio cro- 
nico. A biopsia e raramente necessaria. 0 prognostic parece 
ser diferente da mulher adulta, pois nao parece haver associa- 
gao com malignidade. 0 tratamento inclui corticosteroide to¬ 
pic de alta frequencia (clobetasol a 0,05%), 2 vezes/dia, por 
2 semanas, e reavaliagao. Se houver melhora, mantem-se o 
tratamento por 6 a 12 semanas com redugao gradual da dose. 
Durante e apos o tratamento, e importante usar emolientes 
(vitaminas A + D, acidos graxos essenciais, benzalconio + de- 
cetrimonio) e afastar agentes irritativos (sabonete colorido ou 
perfurmado, roupas sinteticas). Lesoes nao tratadas podem 
evoluir a sinequias graves e disfungao sexual. 

Ulceras vulvares: ulceras genitais podem ser sexualmente 
transmitidas (lues, herpes genital, cancro mole) ou nao. Em 
1913, Benjamin Lipschiitz descreveu ulceras genitais doloro- 
sas de aparigao subita e associadas a febre e linfoadenopatias 
inguinais em jovens sem inicio de atividade sexual. 5 Atual- 
mente varios estudos tern relacionado esse quadro clinic a 
primoinfecgao pelo Epstein-Barr, ureaplasma, micoplasma, 
febre paratifoide, caxumba, citomegalovirus e influenza A, 
mas sua etiopatogenia ainda e pouco entendida. 2 6 Essas ulce¬ 
ras sao denominadas de ulceras de Lipschiitz ou ulceras afto- 
sas e costumam ter mais de 1 cm, podendo ser unicas ou nao, 
contendo base purulenta. Sugere-se solicitar hemograma, mo¬ 
noteste, pesquisa de citomegalovirus e herpes genital. 0 trata- 
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mento inclui analgesicos orais e topicos e antibioticos, se hou- 
ver infecgao da ulcera. Sondagem vesical pode ser necessaria 
em alguns casos, se houver retengao urinaria. Alguns autores 
utilizam corticosteroides. As ulceras costumam durar de 1 a 3 
semanas e podem recorrer. Quando recidivam, estao associa- 
dos a baixa de imunidade por infecgoes com febre alta ou es- 
tresse. Essas ulceras devem ser diferenciadas de ulceras de- 
correntes de vasculite por doenga de Behget (aftas orais, 
uveite e artrite) ou fistula por doenga de Crohn. 2 

Diagnostico 

0 diagnostic das VV pode ser feito por meio de varias tecni- 
cas e depende da suspeita clinica. A coleta deve ser realizada 
com material delicado: swab uretral ou vaginal, pipeta para 
virgens ou conta-gotas esteril. Pode-se solicitar que a crianga 
tussa. Ao tossir, a secregao pode escorrer pelo orificio himenial 
e ser coletada junto ao introito vaginal com uma espatula de 
Ayre. A crianga, muitas vezes preocupada em tossir, nem per- 
cebe a coleta do introito. 

As pesquisas especificas (pesquisa de gonococo, clamidia, 
estreptococo beta do grupo A, Haemophilus ) devem ser solici- 
tadas nos casos suspeitos de abuso, leucorreia intensa, recor- 
rente ou refrataria aos tratamentos convencionais. 0 exame 
bacteriologico comum nao e capaz de identificar esses germes 
especificos. 

De forma resumida, os exames que podem auxiliar a elucidar 
o diagnostic das VV estao listados no Quadro 2. 


Quadro 2 Exames disponiveis para avaliar a secregao 
vaginal anormal 

Exame direto da secregao vaginal: e possivel ver clue cells, hifas 
e esporos, tricomoniase, leucocitos. 

Gram: e possivel ver bacilos, cocos, fungos, clue cells. 

Bacteriologico da secregao vaginal: atengao para nao tratar 
bacilos de Doederlein. 

Cultura para gonococo. 

Pesquisa de clamidia: a cultura e o padrao-ouro; a segunda 
escolha e o PCR; e por ultimo, IFD. 

Exame parasitologico de fezes e pesquisa de oxiuro. 

Pesquisa de Shigella-, coprocultura, hemocultura ou cultura de 
secregao vaginal. 

Vaginoscopia. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer os principals diagnosticos diferenciais de 
vulvovaginite na infancia. 

• Saber diferenciar a vulvovaginite especifica da 
inespecifica e as principals formas de diagnostico e de 
tratamento de ambas. 

• Conhecer os principals exames para avaliagao de 
secregao vaginal anormal na infancia. 

• Saber identificar as ulceras vulvares mais comuns na 
infancia. 
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CAPITULO 3 


DISTURBIOS MENSTRUAIS 
MAIS FREQUENTES NA 
ADOLESCENCIA 

Zuleide Aparecida Felix Cabral 


Introdugao 

As alteragoes do ciclo menstrual na adolescencia sao causadas 
principalmente pela imaturidade do eixo hipotalamo-hipofi- 
se-gonadas. Nessa situagao, considerada fisiologica, com ex- 
pressao clinica de duragao variavel, o estabelecimento do 
equilfbrio hormonal garante, posteriormente, o padrao crclico 
menstrual regular. No entanto, a irregularidade menstrual 
nesse perrodo pode ainda ser causada por outras situagoes, 
como as doengas do aparelho genital, doengas sistemicas e 
disturbios endocrinologicos de origem ovarica, tireoidiana, 
suprarrenal ou hipofisaria. A distingao dessas circunstancias 
nem sempre e facil, mas certamente contribui para o diagnos- 
tico de situagoes que poderiam ser precocemente tratadas. 1 

Padroes de sangramento 

0 padrao menstrual proprio de uma mulher deve situar-se 
dentro de limites estabelecidos para a populagao feminina em 
geral. As pequenas variagoes individuals podem existir sem 
conotagao de doenga, principalmente quando se repetem com 
regularidade. De acordo com a maioria dos autores, urn ciclo 
menstrual e considerado normal quando o intervalo mens¬ 
trual varia de 24 a 35 dias, a duragao do fluxo menstrual e de 2 
a 8 dias e a perda sangurnea de ate 80 mL por ciclo, media de 
30 a 40 mL. 2 

Nomenclatura 

Embora nao exista uma nomenclatura universalmente aceita 
para os padroes anormais de sangramento uterino, 3 a forma de 
apresentagao clinica da alteragao menstrual pode facilitar o 
entendimento da sua fisiopatologia e permitir inferir a etiolo- 
gia dessas alteragoes. 1 Denomina-se proiomenorreia o interva¬ 
lo menstrual de 20 a 25 dias, polimenorreia quando o intervalo 
e de 15 dias, opsomenorreia entre 35 e 45 dias e espainome- 
norreia quando o ciclo menstrual acontece a cada 2 a 3 meses. 
A metrorragia e a perda sangurnea sem regularidade ininter- 
rupta ou intermitente, e menorragia refere-se ao sangramento 
excessivo, superior a 80 mL por ciclo menstrual, ou prolonga- 


do, com duragao maior do que 7 dias. 4 Amenorreia secundaria 
e a ausencia de menstruagao por 3 meses. A oligomenorreia e 
utilizada para denominar a diminuigao da quantidade de fluxo 
menstrual, embora outros autores a utilizem para os interva¬ 
ls menstruais maiores de 36 dias. 1 

0 termo sangramento uterino anormal (SUA) e utilizado 
para as alteragoes menstruais decorrentes de qualquer etiolo- 
gia, seja por doengas dos orgaos genitais e/ou sistemicas. 
Para as situagoes em que ha a disfungao hipotalamo-hipofise- 
-gonadal, independentemente da presenga ou nao de ovulagao 
ou da forma de apresentagao clinica do sangramento uterino 
anormal, utiliza-se o termo sangramento uterino disfuncional 
(SUD). 1 ’ 3 

Etiologia 

Na puberdade, a base biologica para as menstruagoes irregula- 
res e atriburda a anovulagao transitoria apos a menarca. Pos- 
tula-se que a anovulagao, nesse perrodo, seja decorrente de 
urn disturbio explicado pela imaturidade do eixo hipotalamo- 
-hipofise-gonadal, que nessa fase e altamente vulneravel a in- 
fluencia de processos fisiologicos e patologicos, sendo 75 a 
95% das alteragoes menstruais nessa fase secundarias a essa 
imaturidade, e 5 a 25% decorrentes de alguma condigao anor¬ 
mal que ja se manifesta nessa fase. No inrcio da puberdade, 
quando os ciclos anovulatorios sao mais comuns, a produgao 
contrnua de estrogenos sem a oposigao de progesterona leva a 
uma estimulagao endometrial persistente. 0 tecido endome¬ 
trial, entao fragil e vascularizado, descamaria de forma desor- 
denada e abundante. 0 sangramento uterino anormal mani- 
festado por aumento do intervalo menstrual, podendo chegar 
a amenorreia, traduz geralmente as situagoes decorrentes de 
alteragoes funcionais do eixo hipotalamo-hipofise-gonadal. 
Em 55% dos casos, essas situagoes associam-se a disfungao 
hipotalamo-hipofisaria, em 44% a anovulagao cronica hipe- 
randrogenica com ovarios micropolicisticos, e em 1% a ame¬ 
norreia hipergonadotropica de mulheres jovens. 5 A disfungao 
hipotalamo-hipofisaria acontece nos regimes de emagreci- 
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mento por restrigao calorica, nas situagoes de exercicios fisi- 
cos excessivos ou em situagoes de estresse. Essas situagoes 
podem ser evidenciadas em adolescentes atletas, particular- 
mente nas fundistas, ginastas e bailarinas condicionadas a 
treinamentos intensos, restrigao calorica e estresse psiquico. 
Postula-se que, alem das alteragoes na secregao pulsatil das 
gonadotrofinas, o fator emocional, denominado “hipotalami- 
co”, levaria a alteragao do padrao de secregao de estrogeno em 
nivel ovarico (inervagao simpatica) ou, ainda, alteraria a pro¬ 
pria resposta endometrial. 6 

A sindrome dos ovarios policfsticos e considerada uma sin- 
drome de disfungao ovariana, com manifestagoes clinicas que 
se iniciam geralmente na adolescencia. Sua fisiopatologia e 
multifatorial e poligenica com diagnostic baseado primeira- 
mente na exclusao de outras causas de irregularidade mens¬ 
trual e hiperandrogenismo, como sindrome de Cushing, 
neoplasias secretoras de androgenos, hipotireoidismo, hiper- 
prolactinemia e formas nao classicas das hiperplasias adre- 
nais congenitas e falencia ovarica precoce. 6 

Quando a ovulagao ocorre, mas coexiste insuficiencia foli- 
cular ou luteinica, as alteragoes menstruais tambem podem 
acontecer. As formas de apresentagao clinica do SUD ovulato- 
rio variam segundo a disfungao, seja folicular ou luteinica. A 
deficiencia relativa de FSH pode resultar no desenvolvimento 
retardado do foliculo e prolongamento da fase pre-ovulatoria. 
Pequenos sangramentos no meio do ciclo podem ocorrer pela 
queda transitoria do nivel critico de estrogeno no momento da 
ovulagao. Por outro lado, o alongamento da fase folicular pode 
ainda resultar em opsomenorreia ou espaniomenorreia. 1 

Os defeitos da fase lutea podem ser expressos pelo peque- 
no sangramento pre-menstrual e menorragia por produgao 
inadequada de progesterona. Por outro lado, o alongamento 
da fase lutea, por persistence do corpo luteo, com manuten- 
gao dos niveis plasmatics de progesterona e descamagao ou 
amadurecimento irregular do endometrio, pode resultar em 
hipermenorreia ou hipermenorragia ou, ainda, em opsome¬ 
norreia ou espaniomenorreia. 1 

Entre as causas organicas de sangramento anormal ou irre¬ 
gular na adolescencia estao as complicagoes da gravidez, as le- 
soes localizadas nos orgaos genitais, as doengas sistemicas, as 
causas iatrogenicas e as essenciais. 5 

Os disturbios da coagulagao frequentemente causam san¬ 
gramento menstrual excessivo. Aproximadamente 10% das 
adolescentes com discrasias sanguineas apresentam alteragao 
menstrual do tipo metrorragia ou menorragia. A doenga de 
Von Willebrand, a deficiencia de protrombina, a purpura trom- 
bocitopenica idiopatica ou os disturbios que levam a deficien¬ 
cia ou disfungao plaquetarias, como leucemias e hiperesple- 
nismo, muitas vezes so serao suspeitados ou diagnosticados 
nesse periodo. A afecgao mais diagnosticada e a purpura trom- 
bocitopenica idiopatica, seguida pela doenga de Von Wille¬ 
brand. 5 

0 uso de anticoagulantes e hormonios deve ser investigado. 
Os anticoncepcionais, geralmente aqueles contendo somente 
progestagenios ou os combinados de baixa dosagem, podem 
causar sangramentos intermenstruais escassos na forma de 


spotting. Esse tipo de irregularidade menstrual e mais frequen- 
te no inicio do uso da medicagao, com melhora espontanea do 
quadro apos 3 meses do inicio da droga. Alem disso, o spotting 
pode estar relacionado com a falha no uso dos anticoncepcio¬ 
nais ou com interagoes medicamentosas. As drogas mais co- 
mumente registradas como interativas sao os anticonvulsi- 
vantes, a rifampicina e outros antibiotics. 0 sangramento 
intermenstrual pode ser tambem observado em usuarias de 
dispositivo intrauterino (DIU). 15 

0 sangramento uterino anormal pode, ainda, ser resultado 
de fatores uterinos locais, endometriais e miometriais. As per- 
turbagoes primarias do endometrio, que mais frequentemente 
se manifestam como disturbios de hemostasia endometrial lo¬ 
cal, podem tambem incluir outras entidades, como vasculoge- 
nese alterada ou anomalias na resposta inflamatoria local. 3 
Nessa situagao, e denominado sangramento uterino anormal 
de causa idiopatica ou essencial. 

Diagnostico 

0 diagnostic do SUA baseia-se na anamnese minuciosa, exa- 
me fisico geral, exame ginecologico e exames complementares. 
Nos casos de urgencia, procura-se fazer o diagnostic concomi- 
tante as medidas para coibir o sangramento. Na historia clinica, 
sao importantes os dados referentes a idade da menarca, ao in- 
tervalo entre as menstruagoes, a duragao e a quantidade do flu- 
xo menstrual; historia pregressa de sangramento profuso nao 
genital e antecedente familiar de coagulopatias. Investigar so- 
bre o uso de anticoagulantes, anticonvulsivantes, antidepressi- 
vos triciclicos e digitalicos. A quantidade de sangue perdida 
pode ser avaliada pela frequencia de troca dos absorventes e/ou 
tampoes vaginais, podendo ser classificada em leve, moderada 
ou intensa. Os habitos de vida devem ser avaliados, incluindo as 
dietas para emagrecimento, pratica de esportes competitivos e 
risco de doengas sexualmente transmissiveis. 0 uso irregular 
dos contraceptivos hormonais, a associagao destes com outros 
medicamentos ou adaptagao inicial ao contraceptivo tambem 
podem ser causas de perda sanguinea irregular, assim como o 
uso de dispositivo intrauterino. Os sinais e sintomas de endocri- 
nopatias sao relevantes na anamnese inicial e exame fisico. 

0 exame clinic da adolescente inclui a medida da pressao 
arterial e do nivel de consciencia, o exame das mucosas, sinais 
de coagulopatias como gengivorragia, equimoses e petequias. 
Na presenga de obesidade, acne, hirsutismo e alteragao do ca- 
belo, as doengas que cursam com hiperandrogenismo devem 
ser investigadas. Na presenga de sinais e sintomas de tireoi- 
diopatia, os hormonios e ultrassonografia da tireoide devem 
ser solicitados. 0 exame pelvic, mesmo nas pacientes vir- 
gens, deve ser realizado, com tecnicas adequadas, objetivando 
informagoes detalhadas dos orgaos genitais para descartar ou¬ 
tras causas de sangramento genital anormal. 

Os exames complementares sao solicitados de acordo com 
cada caso. As adolescentes com sangramento uterino anormal 
com repercussao sistemica por perda sanguinea necessitam 
de estudo completo da serie vermelha para avaliar o grau de 
anemia. Para investigar os disturbios da coagulagao, impoem- 
-se o coagulograma, a avaliagao da agregagao plaquetaria, a 
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pesquisa do fator de Von Willebrand e o cofator de ristocetina, 
principalmente se a manifestagao hemorragica for desde a 
menarca. 1 

A persistence de irregularidade menstrual apos 1 ano da 
menarca pode indicar anovulagao cronica e requer uma investi- 
gagao hormonal mais detalhada. 0 teste de gravidez (beta- 
-hCG) deve ser realizado nas adolescentes que mantem relagoes 
sexuais. A ultrassonografia pelvica (transvaginal e/ou transab¬ 
dominal), a tomografia e ou ressonancia magnetica para a ava- 
liagao dos orgaos genitais internos podem ser uteis para a con- 
firmagao ou exclusao de doengas ovaricas e uterinas. Exame 
pelvico normal pode reduzir a necessidade de exames invasi- 
vos como videolaparoscopia, histeroscopia e curetagem uteri¬ 
na, raramente indicados na adolescencia. 0 exame especular 
devera ser realizado em adolescentes com atividade sexual e 
naquelas de risco para as doengas sexualmente transmissiveis. 1 

Tratamento 

0 tratamento do sangramento uterino anormal na adolescen¬ 
cia e realizado de acordo com a forma clinica manifesta do 
sangramento e a sua etiologia. As doengas sistemicas e endo- 
crinopatias devem ter tratamento e seguimento de acordo 
com cada caso. Nos casos de SUD, o objetivo primordial e res- 
tabelecer o controle natural hormonal sobre o tecido endome¬ 
trial, restituindo eventos endometriais sincronicos, universais, 
com estabilidade estrutural e ritmicidade vasomotora. Na 
maioria dos casos, o tratamento conservador, nao hormonal 
ou hormonal, e suficiente. Nas formas agudas de SUD, outros 
objetivos incluem a manutengao da estabilidade hemodina- 
mica, corregao da anemia aguda ou cronica, prevengao das re- 
correncias e protegao endometrial das hiperplasias (sequelas 
em longo prazo). 7 No sangramento uterino disfuncional, for¬ 
ma leve que se manifesta com hematocrito acima de 30% e 
hemoglobina maior do que 11 g/dL, a conduta expectante com 
observagao dos ciclos por meio do calendario menstrual pode 
ser adotada, uma vez que tendem a se normalizar apos 1 a 2 
anos da menarca quando, geralmente, os ciclos menstruais se 
tornam ovulatorios. E conveniente a orientagao para dieta ba- 
lanceada e rica em ferro, alem de atividade fisica aerobica re¬ 
gular para as nao atletas. Em casos persistentes ou aqueles 
que evoluem para a forma de sangramento moderado ou grave, 
a terapeutica medicamentosa e necessaria. 

Nas situagoes de sangramento moderado, hematocrito en- 
tre 25 e 35% e hemoglobina entre 9 e 11 g/dL, a seguinte opgao 
terapeutica hormonal pode ser adotada: anticoncepcionais 
orais combinados com 30 mg de etinilestradiol, 1 comprimido, 
3 vezes/dia, por 7 dias e redugao da dose, 1 comprimido ao dia, 
apos esse perfodo ate o final da cartela. Outra opgao sao os es¬ 
trogenos conjugados na dose de 1,25 a 2,5 mg/dia ate a sus- 
pensao do sangramento, quando urn novo sangramento pode- 
ra ocorrer e o tratamento de manutengao deve ser iniciado. 
Outras opgoes sao o uso do valerato de estradiol ou 17 beta-es- 
tradiol, na dose de 1 a 2 mg/dia ate a diminuigao do sangra¬ 
mento, associando-se 10 mg de progestagenios/dia, por 10 a 
14 dias, em ciclos de 21 dias. Progestagenios isoladamente 
devem ser administrados na dose de 60 a 120 mg, fracionada, 


3 vezes/dia. Cessada a hemorragia, reduzir a dose para 20 mg/ 
dia, por no minimo 10 dias. 0 tratamento de manutengao e 
obrigatorio e deve ser introduzido urn dos esquemas combina¬ 
dos, por no minimo 3 meses. 

Quando o SUD se manifesta de forma grave, o hematocrito 
e menor que 25% e a hemoglobina menor que 9 g/dL, a inter- 
nagao e necessaria para o restabelecimento da volemia, con¬ 
trole da hemorragia e tratamento da anemia. A estrogeniotera- 
pia e indicada, seja isolada ou, preferencialmente, associada 
ao progestagenio. Sao utilizados estrogenos conjugados com- 
primidos de 1,25 mg ou 2,5 mg de 4 ou 6 horas ate o controle 
da hemorragia. Uma opgao e a de manter os estrogenos conju¬ 
gados, em dose decrescente, comegando com 5 mg/dia por 10 
dias, 2,5 mg/dia por 5 dias e seguir com 1,25 mg ao dia ate 
completar urn ciclo de 21 dias. Nesse caso, associar 1 compri¬ 
mido de 10 mg de noretisterona ao dia nos ultimos 10 dias. 
Esse esquema permite aumentar ou diminuir a dose do estro- 
geno de acordo com cada caso. Como segunda opgao, introdu- 
zir contraceptivo hormonal combinado (30 ou 50 mg de etini¬ 
lestradiol) 3 vezes/dia, durante 10 dias e seguir com 1 
comprimido ao dia por mais 10 dias. Apos esse periodo, e 
aconselhado o tratamento de manutengao ate o total de 6 me¬ 
ses, com os contraceptivos hormonais orais (pausa ou conti- 
nuamente) ou apenas progestagenios isolados a partir do 14 Q 
dia do ciclo menstrual por 10 a 14 dias. A curetagem uterina, 
nos casos de sangramento intenso, esta indicada apenas na 
ausencia de resposta ao tratamento clinico, sendo raramente 
necessaria na adolescencia. Caso a adolescente tenha relagoes 
sexuais, a escolha da prescrigao de urn contraceptivo hormo¬ 
nal deve feita. 8 Os antifibrinoliticos, acido tranexanico (2 com- 
primidos de 250 mg a cada 6 horas) ou acido aminocaproico 
(500 mg ao dia), podem ser utilizados para redugao dos episo- 
dios de fluxo menstrual intenso. 9 0 suplemento com ferro e 
sempre necessario para a corregao da anemia. 

Adolescentes com SUD ovulatorio, afastadas as causas or- 
ganicas, nao necessitam de tratamento na maioria das vezes. 
Entretanto, se os ciclos menstruais forem muito curtos, se a 
perda sanguinea for abundante ou prolongada ou existir o san¬ 
gramento intermenstrual, a ponto de incomodar a paciente, 
justifica-se o tratamento hormonal. A administragao de pro¬ 
gestagenios na fase lutea do ciclo ou urn esquema cfclico de 
estrogeno e progestagenio, ou urn anticoncepcional oral pode- 
rao solucionar o problema. Nas situagoes de estresse e anore¬ 
xia nervosa, a normalizagao do peso e o acompanhamento por 
urn profissional da saude mental sao essenciais. 6 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Caracterizar os ciclos menstruais das adolescentes 
identificando padroes normais daqueles anormais e 
tambem que os primeiros ciclos menstruais podem ser 
irregulares. 

• Identificar se ha quadro clinico de hemorragia uterina 
disfuncional (HUD) e como proceder diante desses casos. 

• Orientar e tratar as principals irregularidades 
menstruais nas adolescentes. 
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CAPITULO 4 


DISMENORREIA: QUANDO 
PESQUISAR ENDOMETRIOSE 

Frederico Jose Silva Correa 


Definigao 

Dismenorreia e definida como um sintoma patologico associa- 
do a menstruagao, caracterizado por colica e dor abdominal 
durante o periodo menstrual que interfere nas atividades coti- 
dianas. 1 Habitualmente, a dor e percebida no abdome inferior, 
mas pode acorrer tambem na regiao lombar e nos membros in- 
feriores. Outros sintomas gerais como nauseas, vomitos, diar- 
reia e cefaleia podem estar associados. 12 

A dismenorreia pode ser primaria, quando a dor menstrual 
ocorre sem a presenga de patologia organica associada, ou se¬ 
cundaria nos casos em que a menstruagao dolorosa esta asso¬ 
ciada a uma doenga organica de base. Algumas caracteristicas 
clinicas podem ser uteis na diferenciagao entre a dismenorreia 
primaria e secundaria (Tabela l). 1 

Epidemiologia 

A dismenorreia e um problema comum em mulheres adoles- 
centes, com prevalencia variando de 40 a 90% em fungao da na- 
tureza subjetiva dos sintomas relatados. 1 ' 3 E considerada a quei- 
xa ginecologica mais comum e a causa mais frequente de 
absenteismo na escola e no trabalho entre adolescentes e adul- 
tas jovens. 2 A taxa de absenteismo escolar por adolescentes em 
fungao da dismenorreia varia entre 14 e 25% de acordo com es- 
tudos realizados em diferentes paises. Um estudo sueco com 
adolescentes reportou uma prevalencia de 72% de dismenor¬ 
reia, das quais 34% apresentavam sintomas leves, 23% modera- 
dos e 15% graves. 2 Os sintomas tipicamente acompanham o ini- 
cio do fluxo menstrual ou ocorrem poucas horas antes ou apos a 
menstruagao, com duragao entre 24 e 48 horas. 1 A intensidade 
dos sintomas esta diretamente relacionada com menarca preco- 
ce e com a duragao e a intensidade do fluxo menstrual. 1 0 taba- 
gismo pode estar relacionado a maior incidencia de dismenor¬ 
reia, assim como maior duragao dos sintomas. 3 

Dismenorreia primaria 

A dismenorreia primaria ou funcional e o tipo mais prevalente 
entre mulheres adolescentes e adultas jovens e esta associada 


com ciclos menstruais ovulatorios normais e ausencia de pa¬ 
tologia pelvica com etiologia fisiologica evidente. 13 Geralmen- 
te os sintomas se iniciam entre 6 e 12 meses apos a menarca 
com a presenga dos ciclos ovulatorios. 2 

Apos a ovulagao, ocorre um acumulo de acidos graxos nos 
fosfolipides das membranas celulares no endometrio. Subse- 
quente ao declinio dos niveis de progesterona antes da mens¬ 
truagao, esses acidos graxos, particularmente acido araquido- 
nico, sao liberados, e uma cascata de prostaglandinas (PG) e 
leucotrienos e iniciada no utero. A smtese do acido araquido- 
nico e a via da cicloxigenase sao ativados pelo declinio da pro¬ 
gesterona na fase secretoria tardia do ciclo menstrual. Os ni¬ 
veis de PG no endometrio na fase secretoria tardia e 3 vezes 
maior que na fase proliferativa. Um novo aumento nos niveis 
de PG tambem e observado no periodo menstrual. As concen- 
tragoes de PGE2 e PGF2 alfa sao maiores no fluido menstrual 
de mulheres com dismenorreia quando comparados a mulhe¬ 
res com menstruagao nao dolorosa. A PGF2 alfa, metabolito 
do acido araquidonico, causa vasoconstrigao e contragoes 
miometriais potentes, levando a isquemia e dor (colica). 1 ' 3 


Tabela 1 Diagnostico diferencial da dismenorreia 
primaria e secundaria 1 



Dismenorreia 

primaria 

Dismenorreia 

secundaria 

Inicio 

Ate 3 anos apos a 
menarca 

Mais de 5 anos apos 
a menarca 

Idade 

15 a 25 anos 

> 30 anos 

Evolu<pao 

Melhora gradual 

Piora gradual 

Casamento 

Melhora sintoma 

Sem mudanga 

Pos-parto 

Melhora sintoma 

Sem mudanga 

Achados em 
laparoscopia 

Normal 

Endometriose, mioma, 
outros 

Momento 

Menstruagao 

Menstruagao ou outro 
periodo, caso piore 

Durapao 

4 a 48 horas 

1 a 5 dias 
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Os sintomas gerais associados, como nauseas, vomitos e 
cefaleia, decorrem do influxo de PG e seus derivados na circu- 
lagao sistemica. 12 

Dismenorreia secundaria 

A dismenorreia secundaria ocorre de forma muito semelhan- 
te a dismenorreia primaria, entretanto, tende a iniciar urn 
pouco mais tarde, por volta dos 20 anos de idade. 0 diagnosti- 
co e feito quando ha uma patologia pelvica que possa ser a 
etiologia da dor durante a menstruagao. As causas mais co- 
muns de dismenorreia secundaria em adolescentes sao endo¬ 
metriose, malformagoes congenitas, estenose cervical e infec- 
goes pelvicas (Tabela 2). 2 A dismenorreia secundaria pode 
estar associada a dor pelvica cronica, dor no meio do ciclo, dis- 
pareunia e metrorragia. 1 ' 3 

Endometriose 

A endometriose e definida pela presenga, fora do utero, de te- 
cido endometrial composto por glandulas e estroma. Estima- 
-se que a doenga afete 10 a 15% de todas as mulheres em idade 
reprodutiva, 70% das mulheres com dor pelvica cronica e 50 a 
70% das mulheres inferteis. 4 ’ 5 

A hsiopatologia da endometriose ainda nao esta bem esta- 
belecida. A teoria da menstruagao retrograda proposta por Al¬ 
bert Sampson no imcio do seculo XX nao e capaz de explicar a 
presenga de endometriose em apenas 15% das mulheres, visto 
que o refluxo de sangue menstrual pelas tubas uterinas e urn 
evento comum as mulheres que menstruam. Alteragoes gene- 
ticas e imunologicas associadas a formas de disseminagao por 
contiguidade e a distancia sao outros fatores associados ao 
surgimento da doenga, assim como a metaplasia do epitelio 
celomico do peritonio. A endometriose parece ter uma origem 
multifatorial. 4 ’ 5 

Os principais sintomas da endometriose sao dismenorreia, 
dor pelvica aciclica, dispareunia, distensao abdominal, sinto¬ 
mas intestinais como obstipagao e diarreia, sintomas urina- 
rios como polaciuria, e infertilidade. 5 Os locais mais comuns 
de acometimento pela endometriose sao ovarios, tubas uteri¬ 
nas, escavagao retouterina (fundo de saco de Douglas), liga- 
mentos uterossacrais e peritonio pelvic. 45 

A endometriose e classibcada de acordo com os achados ci- 
rurgicos em endometriose estadio I ou minima, estadio II ou 
leve, estadio III ou moderada e estadio IV ou grave. A endome¬ 


triose tambem pode ser classibcada em endometriose perito¬ 
neal (superficial), profunda (lesoes com mais de 5 mm de pro- 
fundidade) ou ovariana (cistos de endometriose no ovario 
- endometrioma). Por muito tempo, a idade de maior prevalen¬ 
ce da endometriose era por volta dos 30 anos. Entretanto, nos 
ultimos 15 anos, varios estudos tern demonstrado que os sinto¬ 
mas da doenga se iniciam geralmente bem antes dos 30 anos, 
exatamente no periodo que compreende a adolescencia. 4 

Endometriose na adolescencia 
A endometriose na adolescencia tern a mesma prevalence da 
doenga na idade adulta. 0 diagnostic de endometriose em 
adolescentes submetidas a laparoscopia por dor pelvica croni¬ 
ca varia de 19 a 73% em diferentes estudos. 45 Essa variagao se 
deve a disparidade nos sintomas e nas indicagoes da laparos¬ 
copia. A endometriose foi diagnosticada por laparoscopia em 
50 a 70% das adolescentes com dor pelvica cronica refrataria 
ao tratamento clinico com anti-inhamatorios nao hormonais 
(AINH) e contraceptivos orais. 4 ’ 5 

Em uma revisao sistematica sobre endometriose diagnosti¬ 
cada por laparoscopia em adolescentes com dismenorreia ou 
dor pelvica cronica publicada em 2013, os autores encontra- 
ram uma prevalencia geral de 62% (25 a 100%). 6 A prevalencia 
parece ser maior em adolescentes com dor pelvica cronica re- 
sistente ao tratamento com AINH e contraceptivos orais 
(75%) e adolescentes com dismenorreia (70%), quando com- 
paradas aquelas com dor pelvica cronica nao resistentes ao 
mesmo tratamento. 6 De acordo com essa revisao, 32% das 
adolescentes com diagnostic laparoscopico apresentaram 
endometriose estadio III (moderado) e IV (grave). 6 

A sintomatologia comum da endometriose na adolescencia 
inclui dismenorreia, dor em abdome inferior e dispareunia. 
Contrariamente ao que se observa nas mulheres adultas, nas 
quais a dor e geralmente ciclica, nas adolescentes a dor pode 
ser ciclica ou aciclica ou apenas aciclica, frequentemente asso¬ 
ciada a sintomas gastrointestinais ou urinarios (Tabela 3). 5 

Dismenorreia na adolescencia - quando 
investigar endometriose 

A dismenorreia e muito comum na adolescencia, podendo ou 
nao estar relacionada a uma doenga pelvica como a endome¬ 
triose. Esse aspecto inespecibco da dor muitas vezes dibculta 
o diagnostic clinico da endometriose em adolescentes. 


Tabela 2 Causas de dor pelvica cronica em adolescentes 2 


Sistema reprodutivo 

Trato gastrointestinal 

Sistema musculoesqueletico 

Doenga inflamatoria pelvica 
Endometriose 

Aderencias 

Neoplasia ovariana 

Torgao ovariana intermitente 
Dismenorreia primaria 

Obstrugao do trato genital 

Sindrome do intestino irritavel 

Doenga inflamatoria intestinal 

Constipagao 

Hernia 

Colica recorrente de apendice 

Semioclusao recorrente de intestino delgado 

Escoliose e cifose 

Sindrome miofascial 

Lesoes espinais 

Doengas sistemicas 

Porfiria aguda intermitente 

Linfoma 

Intoxicagao por metais pesados 

Abuso sexual 

Estresse psicologico 

Disturbios psiquiatricos 



Neurofibromatose 
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Tabela 3 Sintomas em adolescentes com endometriose (adaptado) 5 


Laufer et al. 


Chatman e Ward 


Goldstein et al. 


Bai et al. 


Dor ciclica e 
aciclica 

62,5% 

Dor pelvica 
cronica 

43% 

Dor 

100% 

Dor pelvica 
cronica 

27% 

Dor ciclica 

9,4% 

Dismenorreia 

82% 

Dor ciclica 

64% 

Dismenorreia 

18% 

Dor aciclica 

28,1% 

Problemas 

digestivos 

29% 

Dor aciclica 

36% 

Dor pelvica 
aguda 

21% 

Ciclos 

irregulares 

9,4% 

Dispareunia 

14% 

Ciclos 

irregulares 

28% 

Massa pelvica 
palpavel 

21% 

Dor digestiva 

34,3% 

Dor irradiada 

14% 

Problemas 

digestivos 

21% 

Infertilidade 

3% 

Dor urinaria 

12,5% 

Sangramento 

anormal 

36% 

Dispareunia 

25% 



Secrepao 

vaginal 

6,3% 

Assintomatica 

3,6% 

Problemas 

vesicais 

5% 







Secrepao 

vaginal 

12% 




Estudos realizados em varios paises avaliaram o tempo gasto 
entre o imcio dos sintomas da endometriose e o diagnostico de¬ 
finitive. 7 0 tempo de retardo no diagnostico da endometriose foi 
de 12 anos nos EUA, 8 anos no Reino Unido e 6,1 anos na Aus¬ 
tralia. Em estudo realizado no Brasil com 200 mulheres porta- 
doras de endometriose, o tempo medio entre o imcio dos sinto¬ 
mas e o diagnostico da endometriose foi de 7 anos. Entretanto, 
nos casos em que os sintomas iniciaram antes dos 19 anos, o 
tempo para o diagnostico foi de 12,1 anos, sendo 2 anos para a 
primeira visita ao medico em fungao da dor e mais 9 anos entre 
a primeira consulta e o diagnostico cirurgico. 7 

0 atraso no diagnostico pode diminuir o potencial reprodu- 
tivo e resultados funcionais, e a identificagao e o tratamento 
precoces da endometriose podem resolver a dor, prevenir pro- 
gressao da doenga e dano aos orgaos, alem de preservar a ferti- 
lidade. 4 De acordo com estudo publicado pela Associagao 
Americana de Endometriose em 2009, em que foram avaliadas 
4.334 mulheres com endometriose, o imcio dos sintomas ocor- 
reu na adolescencia em 67,1% dos casos, 21% antes dos 15 anos 
e 17% entre 15 e 19 anos de idade. 8 Esse estudo demonstrou 
ainda que, quando os sintomas se iniciaram na adolescencia, o 
tempo para o diagnostico foi maior, o tempo para procura do 
medico foi maior e o numero de medicos visitados antes do 
diagnostico foi maior quando comparados as mulheres adultas 
ao inicio dos sintomas. Alem disso, dados dessa pesquisa mos- 
traram que 63% das mulheres com endometriose ouviram dos 
seus medicos em algum momento que “nao havia nada de er- 
rado com ela”, sendo que 68,9% ouviram essa afirmativa de 
urn ginecologista, 52,9% de urn generalista e 13,4% de outros 
especialistas. 8 As adolescentes ouviram mais essa afirmativa 
do que as mulheres adultas ao inicio dos sintomas (69,6% us. 
49,8%; OR = 2,26, IC: 95% 1,97-2,59, P < 0,0001). 8 

As caracteristicas da dor nao sao muitos diferentes entra as 
adolescentes submetidas a laparoscopia com e sem lesoes de en¬ 
dometriose. Urn aspecto relevante no diagnostico clinico da 
endometriose em adolescentes e a intensidade da dor. Uma pa- 
ciente em cada 2 que apresentam dismenorreia grave e portado- 
ra de endometriose. 5 A gravidade da dor ou a dismenorreia em 


adolescentes pode ser traduzida pelas modificagoes no compor- 
tamento social, como a impossibilidade de participar de certas 
atividades, como ir as aulas ou aquelas que podem interferir 
com o desenvolvimento psicossocial. 5 A avaliagao da intensida¬ 
de da dismenorreia deve ser a mais objetiva possivel, com os se- 
guintes criterios: dose cotidiana de analgesicos, numero de dias 
de tratamento, qualidade de vida, calendario de dor e repercus- 
sao na vida social. 910 A resistencia com a terapeutica habitual, 
em especial ao uso de AINH associado a contraceptivo oral, e 
urn criterio maior de diagnostico da endometriose. 5 

Dismenorreia na adolescencia - como 
investigar endometriose 

Anamnese 

0 diagnostico clinico da endometriose nem sempre e facil. Na 
anamnese, e muito importante identificar idade da menarca, 
inicio do quadro de dor, caracteristicas da dor, intensidade, in- 
terferencia com a qualidade de vida e com a tarefas cotidianas 
e sintomas associados. 5610 

Exame fisico 

Achados do exame fisico em geral sao pobres nos casos de en¬ 
dometriose minima e leve, mas podem estar presentes nos ca¬ 
sos mais avangados da doenga. 

Na inspegao, devem-se avaliar as caracteristicas sexuais se- 
cundarias que permitem avaliar o status hormonal da pacien- 
te. Nas pacientes que ainda nao iniciaram vida sexual, pode- 
-se usar uma haste de algodao para avaliar o canal vaginal e 
afastar alteragoes vaginais como septos parciais e estenose. 
Nos casos possiveis, o exame especular pode mostrar desvio 
lateral do colo uterino pela presenga de endometriose nos liga- 
mentos cardinais ou uterossacrais, ou a presenga de lesoes de 
endometriose no fundo de saco vaginal. 

A palpagao abdominal deve ser realizada para avaliar o lo¬ 
cal da dor e a presenga de tumoragoes pelvicas, como grandes 
endometriomas ovarianos. Habitualmente, a palpagao do ab- 
dome e inespecifica e nao traz muitas informagoes em relagao 
a endometriose. 
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Diferentemente das outras etapas do exame fisico, o toque 
vaginal e de extrema importancia no diagnostico clinico da en- 
dometriose. Sempre que possivel, deve ser realizado com ob- 
jetivo de avaliar a presenga de nodulos dolorosos nas paredes 
vaginais, no septo retovaginal e no fundo de saco posterior. A 
mobilidade do utero pode estar diminuida e dolorosa em fun¬ 
gao de aderencias provocadas pela endometriose. Os ovarios 
podem estar fixos, dolorosos e aumentados de volume nos ca- 
sos em que ha presenga de endometrioma ovariano. 0 toque 
retal pode ser util nos casos em que o toque vaginal e inade- 
quado. 5 ’ 6 ’ 10 

Exames biologicos 

Nas ultimas 2 decadas, varias pesquisas de marcadores bio- 
quimicos, imunologicos e geneticos no sangue, no fluido peri¬ 
toneal e na urina tern sido realizadas para o diagnostico da en¬ 
dometriose. Entretanto, ate o momenta, nao ha urn marcador 
com acuracia adequada para uso clinico. A dosagem serica do 
CA-125 tern boa sensibilidade, mas e muito pouco especifico 
para o diagnostico de endometriose, o que restringe muito sua 
utilizagao. 10 

Exames radiologicos 
Ultrassonografia (USG) 

A ultrassonografia transvaginal (USG-TV) e considerada o 
exame complementar de primeira escolha no diagnostico da 
endometriose pelvica. 0 exame realizado com preparo intesti¬ 
nal previo e por profissional experiente, treinado em imagens 
de endometriose, tern elevada acuracia no diagnostico de en¬ 
dometriose de retossigmoide e retrocervical. 910 A USG-TV 
apresenta boa acuracia para lesoes de endometriose em liga- 
mentos uterinos, fundo de saco posterior, ovarios, bexiga e 
ureter. Entretanto, nao apresenta boa acuracia nos casos de 
endometriose superficial ou peritoneal. 

Em 2007, foi publicado estudo brasileiro de grande impac- 
to realizado por Abrao et al. sobre o diagnostico clinico da en¬ 
dometriose. Os autores compararam sensibilidade, especifici- 
dade, valor preditivo positivo (VPP), valor preditivo negativo 
(VPN) e acuracia do toque vaginal, da USG e da ressonancia 
magnetica (RM) no diagnostico da endometriose. Os resulta- 
dos de sensibilidade, especificidade, VPP, VPN e acuracia 
para endometriose de retossigmoide foram, respectivamente, 
98,1%, 100%, 100%, 98% e 99% para a USG-TV; 83,3%, 98%, 
97,8%, 84,4% e 90,3% para a RM; e 71,2%, 54%, 62,9%, 64,2% 
e 63,4% para o toque vaginal bimanual. Os resultados de sen¬ 
sibilidade, especificidade, VPP, VPN e acuracia para endome¬ 
triose retrocervical foram, respectivamente, 95,1%, 98,4%, 
98%, 97% e 97% para a USG-TV; 76%, 68%, 61%, 81% e 71% 
para a RNM; e 68,3%, 46%, 45,1%, 69% e 54,8% para o toque 
vaginal bimanual. 9 

A USG pelvica via abdominal nao apresenta acuracia ade¬ 
quada para o diagnostico de endometriose, mas pode ser utili- 
zada para afastar alguns diagnostics diferenciais de dor pelvi¬ 
ca cronica. 

A ultrassonografia tridimensional transretal (USG-TR) pode 
ser utilizada nos casos em que a USG-TV e inadequada. A 


USG-TR tambem apresenta boa acuracia para lesoes de retos¬ 
sigmoide e retrocervicais. 910 

Ressonancia magnetica e tomografia 
computadorizada (TC) 

A RM apresenta uma excelente acuracia para o diagnostico 
das lesoes de endometriose profunda ou ovariana. Deve ser 
indicada sempre que a USG-TV for contraindicada, nos casos 
de lesoes duvidosas na USG-TV e nos casos de lesoes ovaria- 
nas suspeitas. Assim como os outros exames de imagem, a 
RM nao e capaz de diagnosticar as lesoes superficiais ou peri- 
toneais de endometriose. 910 

A TC nao esta indicada na pesquisa de endometriose, em 
fungao da baixa acuracia no diagnostico da doenga. 

Laparoscopia 

0 diagnostico definitivo da endometriose e feito por cirurgia, 
preferencialmente a laparoscopia, com visualizagao das lesoes 
e realizagao de biopsia para estudo histopatologico. A endo¬ 
metriose pode se apresentar de varias formas, como lesoes 
avermelhadas, pigmentadas (azuis ou negras), lesoes superfi¬ 
ciais, vesiculas, lesoes esbranquigadas, lesoes profundas no- 
dulares e falhas peritoneais, alem dos cistos de endometriose 
ovariana. Com a laparoscopia, e possivel visualizar as mais di- 
versas lesoes e classificar a endometriose. Alem disso, e possi¬ 
vel realizar o tratamento com exerese das lesoes de endome¬ 
triose e lise de aderencias no mesmo tempo operatorio. 

Tratamento da endometriose na adolescencia 

0 tratamento da endometriose visa melhorar a qualidade de 
vida das pacientes, evitar a evolugao e diminuir as sequelas 
provocadas pela doenga, como a infertilidade. Existem atual- 
mente dois tipos de tratamento utilizados na pratica clinica: o 
tratamento medicamentoso hormonal e a cirurgia. 

0 tratamento hormonal com contraceptivos orais e o mais 
utilizado ainda hoje, com bons resultados na diminuigao ou 
resolugao dos sintomas. Entretanto, esse tratamento nao se 
mostrou eficaz na resolugao das lesoes ou na contengao da 
evolugao da doenga. 

0 tratamento cirurgico deve ser realizado preferencialmen¬ 
te por laparoscopia e tern como objetivo a ressecgao das lesoes, 
o restabelecimento da anatomia e a prevengao da evolugao da 
doenga. 10 

Consideragdes finais 

A endometriose e uma doenga ainda enigmatica em relagao a 
fisiopatologia, diagnostico e tratamento. Trata-se de uma pa- 
tologia cronica, de inicio precoce na adolescencia, recidivante 
e de comportamento irregular, que pode levar a piora impor- 
tante na qualidade de vida, com interferencia no aspecto so¬ 
cial, profissional, sexual e conjugal, alem da infertilidade. 

0 diagnostico, em geral, e retardado em fungao de varias 
questoes. Os tratamentos propostos para a endometriose nao 
levam a cura da doenga, mas o acompanhamento adequado 
pode diminuir o sofrimento das mulheres com a doenga e pre- 
venir sua evolugao para outros orgaos, como intestino e siste- 
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ma urinario, prevenir a infertilidade, preservar a fertilidade e 
diminuir as sequelas provocadas pela doenga. 

Em fungao de todos esses aspectos, algumas consideragoes 
a respeito da condugao da endometriose na adolescencia de- 
vem serfeitas: 

• nao subestimar o sintoma de dismenorreia ou dor pelvica ari- 
clica nas adolescentes; 

• investigar mais profundamente esses sintomas nos casos de 
dor intensa e interferencia na vida social da adolescente; 

• alertar a famflia sobre a possibilidade da endometriose; 

• encaminhar ao medico ginecologista ou especialista em en¬ 
dometriose para abordagem adequada, com o acompanha- 
mento multidisciplinar que a doenga exige. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer os sintomas e a prevalencia da 
dismenorreia. 

• Diferenciar dismenorreia primaria da secundaria. 

• Reconhecer as diversas causas de dismenorreia 
secundaria. 

• Conhecer e suspeitar dos principais aspectos da 
endometriose em adolescentes. 

• Saber que a ultrassonografia transvaginal, a transretal e 
a ressonancia magnetica sao os exames mais indicados 
no diagnostico da endometriose pelvica. 

• Lembrar que anti-inflamatorios nao hormonais e 
contraceptives orais melhoram os sintomas e a 
qualidade de vida em grande parte dos casos. 

• Considerar tratamento cirurgico nos casos mais graves. 
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CAPITULO 5 


SINDROME DOS OVARIOS 
POLICISTICOS 

Marta Francis Benevides Rehme 


A sindrome dos ovarios policisticos (SOP) e um disturbio en- 
docrino e consiste na principal causa de hiperandrogenismo, 
afetando cerca de 5 a 10% das mulheres em idade reprodutiva, 
caracterizada por anovulagao cronica, hiperandrogenismo clf- 
nico (hirsutismo) e/ou bioquimico (hiperandrogenemia) e 
ovarios policisticos a ultrassonografia. 1 


A SOP pode manifestar-se ao longo da vida reprodutiva e o 
seu diagnostic torna-se importante para a correta intervengao, 
uma vez que essa sindrome esta relacionada a alteragoes meta- 
bolicas e de risco cardiovascular como obesidade, aumento de 
resistencia insulinica, intolerancia a glicose, diabete melito tipo 
2, doenga cardiovascular e sindrome metabolica (Figura l). 2 3 


Sindrome dos ovarios policisticos ao longo da vida 
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Figura 1 Repercussoes da SOP ao longo da vida reprodutiva. 

Fonte: adaptada de Sam e Dunaif, 2003. 3 
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Nas adolescentes, o diagnostico da SOP deve ser criterioso, 
uma vez que no perfodo que sucede a pos-menarca e frequen- 
te a presenga de irregularidades menstruais em decorrencia da 
imaturidade do eixo associada com ovarios multicfsticos a ul- 
trassonografia. Outra dificuldade no diagnostico e a valoriza- 
gao dos achados ultrassonograhcos, uma vez que 30 a 35% 
das adolescentes saudaveis com ciclos regulares e sem eviden- 
cia de hiperandrogenismo podem apresentar ovarios micropo- 
licisticos. 

Enquanto nas mulheres adultas os criterios diagnostics da 
SOP permitem variagoes de fenotipos, nas adolescentes mui- 
tos achados podem ser transitorios ou estarem em involugao. 
Por essa razao, e sugerido que para o diagnostico da SOP na 
adolescencia sejam levados em consideragao os seguintes cri¬ 
terios segundo o Consenso de SOP (2012): 4 

• anovulagao: aguardar no minirno 2 anos apos a menarca para 
considerar a irregularidade menstrual como possivel quadro 
clinico da SOP. 

• hiperandrogenismo: o hirsutismo e considerado o melhor 
marcador clinico para o hiperandrogenismo. A acne ocorre 
em 15 a 25% das pacientes com SOP, mas nao e considerada 
urn bom marcador de hiperandrogenismo. Em algumas situa- 
goes, a acne severa e resistente ao tratamento pode ser consi¬ 
derada como sinal de hiperandrogenismo e a SOP pode ser in- 
vestigada nessas pacientes portadoras de acne severa. 

• ovarios policisticos: nao ha consenso se os ovarios devam ser 
incluidos como criterio diagnostico, uma vez que na adoles¬ 
cencia eles podem fazer parte da fisiologia normal. Outra difi¬ 
culdade de considerar a avaliagao ultrassonografica dos ova¬ 
rios e que nas adolescentes a maioria dos exames e realizada 
via abdominal e prejudica de certa forma a sensibilidade do 
exame na avaliagao dos ovarios, quando comparado a via va¬ 
ginal. 5 

A Tabela 1 define os criterios diagnostics de SOP na adoles¬ 
cencia, segundo o consenso de 2012. 4 

Os fenotipos sugestivos de SOP devem ser acompanhados 
periodicamente. E importante identihcar grupos de risco 
(obesidade, hirsutismo, irregularidade menstrual) e dosar os 
androgenios para identihcar o hiperandrogenismo bioquimico, 
sempre com criterio para evitar o superdiagnostico. 


Tabela 1 Criterios para o diagnostico da sindrome dos 
ovarios policisticos (SOP) na adolescencia 


SOP na 
adolescencia 

Anovulapao 

cronica 

Hiperandrogenismo 

Ovarios 

policisticos 

Diagnostico 
de SOP 

Sim 

Sim 

Sim 

Sugestivo de 
SOP 

Sim 

Sim 

Nao 

Nao e 

possivel 

confirmar 

SOP 

Sim 

Nao 

Sim 

Nao 

Sim 

Sim 


Diagnostico 

Anamnese 

A SOP pode ser suspeitada nas adolescentes que apresentam 
queixas de irregularidade menstrual tipo oligomenorreia e/ou 
amenorreia ou naquelas que apresentam sangramento disfun- 
cional com hiperplasia endometrial que persiste apos 2 anos 
da menarca, hirsutismo e em situagoes especihcas de acne 
grave e resistente ao tratamento. 

Exame clinico 

Todas as pacientes com suspeita de SOP devem ser avaliadas 
com: 

• medida da pressao arterial, peso e estatura para avaliagao do 
fndice de massa corporal (IMC), medida da circunferencia da 
cintura (nas obesas); 

• presenga de sinais clinics de resistencia a insulina como 
acantosis nigricans em pescogo, axila, torax e virilha, no senti- 
do de rastrear sinais clinics de alteragoes metabolicas e de 
risco cardiovascular; 

• diferenciagao entre hirsutismo e hipertricose, que e o cresci- 
mento excessivo de pelos velosos, independente de androge¬ 
nios, mais proeminente em areas nao sexuais. Pode ter cara- 
ter familiar, estar associado a medicagoes ou disturbios 
sistemicos como hipotireoidismo, anorexia, desnutrigao, por- 
hria ou dermatomiosite, entre outros. Para a avaliagao do hir¬ 
sutismo, utiliza-se a somatoria das nove areas descritas pelo 
indice de Ferriman-Gallwey, sendo considerado hirsutismo 
urn indice ^ 8 (Figura 2). 6 

Exames complementares 

A SOP e urn diagnostico de exclusao e os exames visam ao diag¬ 
nostico diferencial com outras doengas que cursam com anovula¬ 
gao e/ou hiperandrogenismo como: hipogonadismo, hiperpro- 
lactinemia, disfungoes de tireoide, tumores de adrenal, tumores 
funcionantes de ovario, hiperplasia adrenal de inicio tardio (HAC), 
sindrome de Cushing. E importante lembrar que nas adolescen¬ 
tes sexualmente ativas, a gravidez deve ser afastada. 

Dosagens hormonais 

As seguintes dosagens hormonais fazem parte da investigagao 
diagnostica da SOP: testosterona total, sulfato de di-hidroe- 
piandrosterona (SDHEA), 17-hidroxiprogesterona (17-OH-pro- 
gesterona), prolactina (PRL), hormonio tireoestimulante (TSH), 
tiroxina (T4) livre, hormonios foliculo-estimulante e luteinizan- 
te (FSH e LH) (Tabela 2). 0 screening para sindrome de Cushing 
deve ser limitado as pacientes que apresentem sinais de hiper- 
cortisolismo: hipertensao grave, fraqueza muscular, atroha de 
pele e tecido celular subcutaneo e presenga de estrias arroxea- 
das e hiperpigmentagao em areas expostas ao sol (maos, face e 
pescogo). Nesses casos o teste de supressao simples com dexa- 
metasona e dosagem de cortisol podem ser solicitados. 1 

Exames de imagem 

A ultrassonograha pelvica para avaliagao dos ovarios caracteriza 
a SOP se apresentar pelo menos urn ovario com volume 
^ 10 cm 3 ou presenga de ^ 12 foliculos medindo entre 2 e 9 mm 
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de diametro. 2 A ressonancia magnetica ou tomografia compu- 
tadorizada podem ser solicitadas nos casos de resnltados de 
dosagens hormonais que levem a suspeita de prolactinoma, 
tumores de suprarrenal ou de ovario. 

Rastreamento das doenQas metabolicas 
e de risco cardiovascular 

Alem das dosagens hormonais, e importante rastrear as doen- 
gas metabolicas e de risco cardiovascular em todas as pacien- 
tes com diagnostic de SOP: perfil lipidico (colesterol total, 
LDL-C, HDL-C e triglicerides) e teste oral de tolerancia a glico- 
se (TOTG) com 75 g de glicose. Se normais, esses exames po¬ 
dem ser repetidos a cada 2 anos. 

Tratamento 

A terapia da SOP e direcionada para os tres disturbios princi¬ 
pals, que estao bsiopatologicamente interconectados: anovu- 


lagao, hiperandrogenismo e alteragoes metabolicas e de risco 
cardiovascular. 

Nas pacientes com SOP e obesas, e importante enfatizar a 
perda de peso por meio de urn programa de reeducagao alimen- 
tar e atividade fisica regular que vai promover a melhora da 
fungao menstrual, diminuir a androgenicidade e, consequente- 
mente, melhorar o perbl lipidico e a resistencia insulmica. 

Irregularidade menstrual: para corrigir os ciclos anovulato- 
rios, estao indicados os contraceptivos orais combinados 
(COC) contendo entre 20 e 30 meg de etinilestradiol que con- 
tenham progesteronas de terceira geragao (ou seja, aqueles 
com progesteronas com agao antiandrogenicas como drospi- 
renona, acetado de ciproterona, desogestrel, clormadinona ou 
gestodene). Nas pacientes com contraindicagao ao uso do es- 
trogeno, pode ser indicada a progesterona isolada para regula- 
rizagao do ciclo (na segunda fase do ciclo menstrual) ou inter- 
mitente (a cada 2 meses) promovendo a descamagao do 



Figura 2 Indice de Ferriman-Gallwey. 

Fonte: adaptada de Hatch et al., 1981. 6 


Tabela 2 Principals doengas a serem excluidas na investigagao das pacientes com suspeita de sindrome dos ovarios 
policfsticos (SOP) 


Exames para exclusao de outras doengas 

Avaliagao 

Testosterona total > 200 ng/dL 

Tumores de ovario 

DHEA-S > 700 mg/dl_ 

Tumores de suprarrenal 

17-OH-progesterona > 2 ng/mL ou 200 ng/dL 

HAC de inicio tardio 

Teste ACTH 60 min > 10 ng/mL ou 1.500 ng/dL 

PRL > 25 ng/mL 

Hiperprolactinemia 

TSH, T4 

Disfungao de tireoide 

FSH e LH 

Hipogonadismo 

Teste de supressao simples da dexametasona com dosagem de cortisol as 08:00 da 
manha > 1,8 ug/dL 

Sindrome de Cushing 


DHEA-S: sulfato de di-hidroepiandrosterona; ACTH: hormonio adrenocorticotrofico; PRL: prolactina; TSH: hormonio tireoestimulante; T4: tiroxina; FSH: 
hormonio foh'culo-estimulante; LH: hormonio luteinizante; HAC: hiperplasia adrenal de irn'cio tardio. 
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endometrio com a finalidade de evitar a hiperplasia endome¬ 
trial, que pode ocorrer nos ciclos anovulatorios. E muito 
importante, na prescrigao de terapia hormonal, que sejam res- 
peitados os criterios de elegibilidade para o uso de contracep¬ 
tives da Organizagao Mundial da Saude (OMS). * 1 2 3 4 5 6 7 

Hiperandrogenismo: nos casos de hiperandrogenismo leve 
(IFG < 16), os contraceptivos exercem efeito antiandrogenico e 
podem ser utilizados como primeira escolha. Nas pacientes 
com hirsutismo moderado (IFG entre 16 e 25) ou grave (IFG > 
25), estao indicados os antiandrogenicos associados ao con- 
traceptivo para promover a contracepgao eficaz durante o tra- 
tamento, uma vez que essas drogas apresentam risco de femi- 
nizagao em fetos masculinos. Os antiadrogenicos indicados 
sao espironolactona 100 a 200 mg/dia, via oral, ou acetato de 
ciproterona 100 mg/ dia, via oral. 

Disfungao metabolica: a metformina esta indicada para o 
tratamento da resistencia insulmica, nos casos em que as mu- 
dangas de habitos nao surtirem o efeito desejado na perda de 
peso. Iniciar com 500 mg junto as refeigoes e aumentar grada- 
tivamente a dose, se necessario, ate 1.500 mg/dia. Eventos 
adversos: diarreia, flatulencia, nausea, dor abdominal, anore¬ 
xia e gosto metalico na boca. Nesses casos, a dose deve ser rea- 
justada. 0 uso de estatinas isoladas ou associadas com met¬ 
formina pode ser prescrito para melhorar o perbl lipfdico nas 
pacientes com SOP obesas que apresentam dislipidemia e que 
nao respondem as medidas gerais de mudangas de habitos e 
exercicios fisicos. 8 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Entender que a sfndrome dos ovarios policfsticos (SOP) 
deve ser suspeitada na adolescente que apresenta 
irregularidade menstrual tipo oligomenorreia/ 
amenorreia que persiste apos 2 anos da menarca e 
sinais de hiperandrogenismo (hirsutismo) associada 
com morfologia de ovarios policfsticos a 
ultrassonografia. 


• Saber que a SOP e um diagnostico de exclusao de 
outras doengas que cursam com anovulagao e 
hiperandrogenismo. 

• Reconhecer que o rastreamento de doengas 
metabolicas e de risco cardiovascular e importante por 
causa da prevalencia de obesidade, resistencia 
insulfnica, diabete melito tipo 2 e sfndrome metabolica 
nas pacientes portadoras de SOP 

• Saber que o tratamento da SOP e direcionado para os 
tres disturbios principais: anovulagao, 
hiperandrogenismo e alteragoes metabolicas e de risco 
cardiovascular. 
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CAPITULO 6 


SANGRAMENTO VAGINAL 
NA INFANCIA 

Miriam da Silva Wanderley 


Introdugao 

0 sangramento vaginal em adolescentes e mulheres adultas, 
fora dos penodos menstruais regulares, e uma das queixas 
mais comnns nas consultas com o ginecologista. Em meninas, 
o sangramento transvaginal, motivo de grande preocupagao e 
angustia para os pais e responsaveis, em urn periodo da vida 
no qual nao e esperado e nao deveria ocorrer, devera ser sem- 
pre investigado, independentemente da sua duragao e intensi- 
dade. 

As causas do sangramento vaginal em criangas diferem de 
forma significativa daquelas observadas em adolescentes 
apos a menarca e devem ser avaliadas de forma cuidadosa. 
Nos servigos de atengao primaria, entre as causas mais co- 
muns estao: sangramento neonatal, presenga de corpo estra- 
nho na vagina, vulvovaginites, liquen escleroso, traumas, pro- 
lapso uretral e verrugas genitais. Alem dessas, puberdade 
precoce e tumores, entre outras, tambem poderao se apresen- 
tar como causas. 

Sangramento fisiologico 

Sangramento neonatal 

Durante a vida intrauterina, o estrogeno materno cruza a bar- 
reira placentaria e, apos o nascimento, o organismo da meni- 
na recem-nascida responde fisiologicamente a essa estimula- 
gao hormonal. 

Entre os efeitos mais comumente observados esta a pre¬ 
senga de broto mamario bilateral. Tambem pode haver saida 
de secregao vaginal mucoide, que se caracteriza pela presenga 
de celulas esfoliadas vaginais e de muco produzido pelas glan- 
dulas cervicais. 1 

0 estrogeno materno tambem estimula o crescimento do 
endometrio fetal. Apos o nascimento, ha a queda dos niveis de 
estrogeno da menina, e, ocasionalmente, aquele endometrio 
estimulado pode descamar e ocorrer sangramento transvagi- 
nal. Esse sangramento e autolimitado, ocorrendo geralmente 
nos primeiros 5 a 10 dias apos o nascimento, podendo perdu- 
rar ate a 4 a semana de vida, nao necessitando de tratamento 


especffico. 2 Caso o sangramento persista apos esse periodo, ou 
se inicie apos os 10 dias de vida, sera necessaria investigagao 
propedeutica adequada. 1 

Sangramento patologico 

Corpo estranho na vagina 

A presenga de urn corpo estranho na vagina leva a uma reagao 
inflamatoria local intensa, o que pode resultar em sangramen¬ 
to de intensidade variavel e/ou presenga de secregao vaginal 
purulenta ou piossanguinolenta com odor fetido. 

0 papel higienico e o corpo estranho mais comumente ob- 
servado, mas tampas de caneta, prendedores de cabelo, clipes 
de papel, pequenos brinquedos ou partes de brinquedos, graos 
de areia, de arroz, milho, feijao ou outros cereais, alem de peda- 
gos de buchas de banho tambem sao relativamente comuns. 

A historia e importante para a tomada de decisao sobre a 
melhor forma de retirar o objeto, que variara conforme a sua 
natureza. No entanto, o que se observa na pratica e que as 
criangas geralmente nao admitem terem inserido algum obje¬ 
to na vagina, com receio da reagao dos pais e/ou responsaveis, 
ou nao se lembram de te-lo feito. 1 

Poderao ser necessarios o exame sob sedagao em criangas 
pequenas ou naquelas muito agitadas e ansiosas, e o uso de 
vaginoscopia para visualizagao direta e retirada de objetos 
maiores ou para excluir outras causas de sangramento. Apesar 
de nao ser comum, a ultrassonografia pelvica podera ser utili- 
zada em alguns casos, assim como a radiografia da pelve para 
observagao de objetos radiopacos. 

Na maioria das vezes, o corpo estranho de pequenas di- 
mensoes, como papel higienico fragmentado e graos de areia 
ou arroz, podera ser removido com irrigagao vaginal com soro 
fisiologico morno. 

Vulvovaginite 

Vulvovaginite e a queixa mais comum nos ambulatorios de gi- 
necologia infantil e uma das mais frequentes causas de san¬ 
gramento vaginal em criangas. 
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Uma serie de fatores fisiologicos contribui para isso, como a 
presenga de pH alcalino vaginal, mucosa da vagina fina e atro- 
fica, ausencia de coxim gorduroso nos grandes labios e epitelio 
vulvar mais fino, que tornam a regiao menos resistente a infec- 
goes locais. 3 Aliados a isso, a higiene perineal e anal inadequa- 
da, o uso de produtos de higienizagao irritativos e o vestuario 
pouco apropriado, como leggings , jeans e roupa intima de teci- 
do sintetico, contribuem para o aparecimento ou a piora do 
quadro clinico. 

Os patogenos podem alcangar a area genital por contigui- 
dade com o reto, a uretra ou a pele circundante. A difusao de 
bacterias tambem e possivel por autoinoculagao ou, ocasio- 
nalmente, por via hematogenica. 3 

Pode haver desde leve desconforto ate secregao vaginal e 
prurido intenso, o que leva a crianga a cogar as areas vulvope- 
rineal e perianal afetadas, podendo ocasionar hiperemia e 
sangramento por escoriagao, que geralmente e pequeno nes¬ 
ses casos. Entre os patogenos que mais cursam com esse qua¬ 
dro estao as parasitoses, cujo agente mais comum e o Entero- 
bius vermicularis. 

1. Enterobius vermicularis (oxiuriase): alem do quadro prurigi- 
noso em regiao perianal e vulvoperineal, que pode ocasionar 
escoriagoes, pode haver sangramento vaginal por vasculite 
alergica e erosao da mucosa, provocados pela presenga do pa- 
rasita. A crianga pode apresentar irritabilidade, sono intran- 
quilo e ate acordar durante a noite. Se o prurido noturno e evi- 
dente, a inspegao da regiao perianal podera visualizar os 
parasitas. 

E importante lembrar que o oxiuro tambem podera carrear 
bacterias fecais para a regiao vulvovaginal, podendo oca¬ 
sionar piora do quadro clinico e uma infecgao vulvar bacte- 
riana superimposta. 4 

Ja as infecgoes fungicas, particularmente a candidiase, nao 
sao comuns em meninas hipoestrogenizadas 5 e, quando 
ocorrem, sao geralmente precedidas por tratamento siste- 
mico com antiobioticos ou em criangas imunossuprimi- 
das. 3 Em diversos estudos, nao foi observado mais do que 
8% de cultura positiva para Candida em criangas sintoma- 
ticas. 4 

Quanto aos agentes bacterianos que podem causar vulvo- 
vaginite em meninas, duas bacterias estao particularmente 
ligadas ao sangramento vaginal: Streptococcus beta-hemo- 
litico do grupo A (Streptococcus pyogenes ) e especies de 
Shigella. 

2. Streptococcus pyogenes (Streptococcus beta-hemolitico do 
grupo A): pode cursar com secregao vaginal geralmente puru- 
lenta com rasgos de sangue, sendo o aspecto mais caracteris- 
tico a presenga de vulvite ou vulvovaginite intensa, com limi- 
tes bem definidos. Pode haver ou nao historia familiar de 
faringite ou de faringite sintomatica concomitante, 3 e a cultu¬ 
ra obtida da orofaringe e positiva em 70% dos casos. 6 

3. Shigella: geralmente, ha secregao vaginal sanguinolenta ou se- 
rossanguinolenta e vulvite. Aproximadamente 1/3 das pacien- 
tes apresenta historia de diarreia concomitante ou anterior ao 
quadro de sangramento, e a infecgao e adquirida pelo consu- 
mo de alimentos e agua contaminada e higiene deficitaria. 3 


A historia, o exame fisico e a pesquisa de possiveis agentes 
infecciosos por meio da avaliagao da secregao vaginal obti¬ 
da por swab para exame a fresco, coloragao pelo Gram e/ou 
cultura podem ser utilizados no diagnostico. 12 
Nos casos em que for observado a cultura algum agente es- 
pecifico, quando houver infecgao bacteriana cronica e/ou 
exuberante, o tratamento devera ser com antibiotico siste- 
mico orientado pelo antibiograma. 0 diagnostico de infec¬ 
gao fungica ou de parasitose tambem demanda tratamento 
especifico. Propedeutica local com permanganato de po- 
tassio na forma de banho de assento podera ser utilizada. 
Nos casos em que houver irritagao muito intensa, creme a 
base de corticosteroide esta indicado para aliviar o prurido. 
Alem disso, orientagao de vestuario adequado e higiene, 
sem uso de substancias irritativas ou abrasivas, e funda¬ 
mental para o tratamento. 

Alem dessas bacterias, tambem pode haver autoinoculagao do 
nariz ou orofaringe para a vulva de varios outros patogenos 
como o Staphylococcus aureus , Haemophilus influenza , Strep¬ 
tococcus pneumoniae , Moraxella catarrhalis e Neisseria menin¬ 
gitidis. No que se refere aos patogenos entericos, a Yersinia en- 
terocolitica e a Escherichia coli tambem tern sido associadas a 
quadros de vulvovaginite e sangramento vaginal. 2 ' 5 

Liquen escleroso 

Trata-se de uma alteragao inflamatoria mucocutanea de etio- 
logia desconhecida, que afeta principalmente a regiao vulvar e 
perianal, conferindo urn aspecto descrito como de ampulheta 
ou do numeral oito, ocupando areas de extensao variavel, que 
se apresentam como placas esbranquigadas e atroficas, sime- 
tricas e de bordos regulares. 7 Pacientes podem se queixar de 
prurido, sangramento, dolorimento local, disuria e constipa- 
gao. Embora o sangramento nao seja comum, geralmente e se- 
cundario a cogadura vigorosa e a escoriagoes; tambem podem 
ocorrer telangectasias e hematomas. 7 

Em geral, o diagnostico e clinico, podendo ocasionalmente 
ser necessaria a realizagao de biopsia para confirmagao histo- 
logica. 0 tratamento consiste em medidas de higiene, uso de 
corticosteroide topico e de antibioticos quando houver infec¬ 
gao concomitante, e deve-se evitar o uso de substancias irrita¬ 
tivas. 

Traumas genitais 

Nas meninas, a ausencia de coxim gorduroso nos grandes la¬ 
bios e a vulva anteriorizada podem predispor aos traumas, 
cujas manifestagoes clinicas dependerao do agente causal e da 
intensidade e profundidade da lesao. 

A maioria dos traumas na regiao genital, em criangas pe- 
quenas, usualmente ocorre em casa ou na escola, nao sao pe- 
netrantes e nao costumam ser signihcativos. Nesses casos, as 
causas mais comuns sao quedas a cavaleiro sobre objetos 
rombos, assentos de bicicleta que fazem pressao continua so¬ 
bre o perineo e brinquedos de parquinhos. 

Geralmente, essas contusoes nao intencionais hcam confi- 
nadas a genitalia externa, podendo-se observar pequenos he- 
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matomas ou laceragoes superficiais com discreto sangramen- 
to e resolugao espontanea na maioria das vezes, sem 
necessidade de intervengao; podem ser aplicadas compressas 
frias, se necessario. No entanto, tambem podem ocasionar le¬ 
soes extensas. Nos grandes hematomas ou nos que aumen- 
tam de volume rapidamente, poderao ser necessarios incisao 
cirurgica, evacuagao de coagulo, identificagao dos pontos san- 
grantes e hemostasia, alem do uso de antibiotics. 1 

Tambem podem ocorrer traumas penetrantes que laceram 
a parede vaginal, causando hemorragia, podendo comprome- 
ter a uretra e/ou regiao anorretal e ate atingir orgaos pelvicos 
e/ou intra-abdominais. Podem ser resultantes de quedas so- 
bre objetos pontiagudos (de vidro, lapis, caneta, mobiliarios 
da casa, cercas de jardim), alem de introdugao de objetos na 
vagina ou no anus, por si propria ou por terceiros, geralmente 
sob pressao mais intensa, e do coito propriamente dito. Nesse 
ultimo caso, as lesoes costumam ser mais graves e podem de- 
mandar reparo cirurgico. 8 

Traumas genitais tambem podem ocorrer durante aciden- 
tes automobilisticos, podendo causar lesoes signihcativas na 
genitalia e perineo, e estao mais frequentemente associados 
com fraturas em regiao pelvica. 8 

Tanto nos casos de contusoes como de traumas penetran¬ 
tes, e em particular nesses ultimos, cuidadosa historia devera 
ser obtida a hm de avaliar possivel abuso sexual, o que nao e 
facil, principalmente se a crianga estiver com vergonha ou 
com medo de revelar o fato. E fundamental identihcar quando 
e como a lesao ocorreu e o que a causou. 

A ausencia de correlagao entre historia e exame fisico deve 
servir como alerta para o medico investigar possivel abuso se¬ 
xual. 9 Dowd et al. observaram que 5% das criangas avaliadas 
em uma emergencia pediatrica com historia inicial de queda a 
cavaleiro eram, na verdade, vitimas de abuso sexual. 9 

Da mesma forma, urn exame fisico cuidadoso devera ser 
realizado. Apesar de varias posigoes terem sido sugeridas para 
se adotar durante o exame, a que as criangas aceitam com 
mais facilidade e, portanto, a que se tern mostrado mais efeti- 
vaea semissentada ou deitada em decubito dorsal unindo a 
planta dos pes, conhecida como posigao de "bailarina" ou "ra- 
zinha", ou na posigao de litotomia em criangas mais velhas. 

A genitalia externa e a regiao anorretal deverao ser exami- 
nadas de forma detalhada, a hm de avaliar o comprometimen- 
to tecidual e a gravidade da lesao. Deve-se ter em mente que o 
aspecto externo da area lesionada nao traduz necessariamen- 
te a sua gravidade, uma vez que pequenas lesoes visiveis vul- 
vares podem estar acompanhadas de extensos danos internos. 
E e fundamental que o medico conhega as variantes normais 
da genitalia feminina e do himen, a hm de evitar interpreta- 
goes equivocadas. 

Uma vez que lesoes uretrais concomitantes nao sao inco- 
muns, a presenga de sangue no meato uretral e a historia de 
hematuria ou obstrugao da uretra devem ser pesquisadas. E 
importante avaliar a presenga de diurese espontanea apos o 
trauma. 

Em alguns casos, quando ha muita dor e ansiedade e na- 
queles com sangramento profuso, pode ser necessaria a reali- 


zagao de urn exame detalhado sob anestesia para avaliar pos¬ 
sivel lesao no tergo superior da vagina ou no fundo de saco, na 
mucosa ou no esfmcter retal, na uretra e ate mesmo em visce- 
ras intrapelvicas nos casos mais graves. Nesses casos, a con- 
duta cirurgica e obrigatoria, e a avaliagao inicial podera ser fei- 
ta ja em centra cirurgico, quando houver suspeita clinica. 

Na maioria das vezes, a historia e o exame fisico, em centra 
cirurgico, quando necessario, sao suhcientes para o diagnostic. 
No entanto, em criangas politraumatizadas, exames de imagem 
e avaliagao laboratorial concomitante poderao ser necessarios, 
com a solicitagao de avaliagao urologica e proctologica nas lace¬ 
ragoes extensas e hematologica nos casos de hemorragias. 

Se houver suspeita ou for conhrmada negligencia, maus- 
-tratos e/ou abuso sexual, toda a rede de protegao a crianga de¬ 
vera ser acionada, alem de solicitar exames e prohlaxia contra 
doengas sexualmente transmissiveis. 

Prolapso uretral 

Em meninas pre-puberes, a regiao distal da mucosa uretral 
pode prolapsar atraves do meato uretral de forma parcial ou 
total, formando uma massa circunferencial completa, friavel, 
arroxeada e edemaciada. Geralmente, a crianga apresenta san¬ 
gramento, disuria e/ou dihculdade para urinar. 

As causas do prolapso uretral permanecem desconhecidas, 
mas podem ser divididas entre defeitos congenitos e adquiri- 
dos. Entre os congenitos estao a inadequada aderencia da mu¬ 
cosa uretral ao tecido subjacente e a hipermobilidade uretral; 
os adquiridos, menos comuns, compreendem o trauma local e 
a nutrigao dehcitaria. 10 Os fatores de risco predisponentes in- 
cluem o hipoestrogenismo e o aumento da pressao intra-ab¬ 
dominal, secundaria a tosse cronica ou a constipagao. 10 

Em alguns casos, sera necessaria a realizagao de exame fisico 
sob sedagao para melhor avaliagao dessa massa e para identih- 
cagao do oriffcio com uso de sonda uretral. E obrigatorio o diag¬ 
nostic diferencial com outras patologias, principalmente o sar¬ 
coma botrioide de vagina, em razao do aspecto da massa 
observada. 

Quando a lesao e pequena, e nao ha obstrugao urinaria ou 
necrose tecidual, podera ser utilizado creme de estrogeno to¬ 
pic por algumas semanas. 0 tratamento cirurgico podera ser 
necessario quando houver retengao de urina, lesao grande e/ 
ou necrotica e recorrencia do prolapso, 2 o que pode ocorrer em 
ate 67% dos casos. 1 

Verrugas genitais (papilomavirus) 

As verrugas de localizagao genital, quase sempre assintomati- 
cas, podem ocasionar sangramento quando se localizam prin¬ 
cipalmente na superficie mucosa do introito vaginal ou dentro 
do anel himenal. Tambem podem acometer vulva, vagina, 
anus, uretra, boca e olhos. 

Entre as causas de verrugas genitais em criangas estao: 
transmissao vertical por ocasiao do parto, autoinoculagao, 
contato fisico sem conotagao sexual com objetos contamina- 
dos e abuso sexual. 

A manifestagao clinica mais comum e a presenga do condi- 
loma acuminado. A resolugao espontanea das verrugas geni- 
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tais ocorre em mais da metade das criangas afetadas ate os 5 
anos de idade. 7 Dessa forma, ha recomendagao de tratamento 
mais conservador na infancia, alem da orientagao dos pais/ 
responsaveis quanto a possibilidade de recidivas, os modos de 
transmissao, o periodo de latencia e as alternativas terapeuti- 
cas. 7 Entre as medidas para sua erradicagao, se necessario, es- 
tao a aplicagao de acido tricloroacetico, de podohlina, de 
5-fluorouracil e de imiquimode e a eletrocirurgia. 7 

Tumores genitais 
Hemangiomas 

E urn tumor benigno do endotelio vascular. A maioria dos he¬ 
mangiomas vulvares apresenta-se como urn leve rubor na 
pele, ou nao e percebido ao nascimento, e depois prolifera ra- 
pidamente por varios meses. Quase sempre regride esponta- 
neamente e desaparece por volta dos 5 a 10 anos de idade; os 
hemangiomas congenitos involuem mais rapidamente do que 
os adquiridos apos o nascimento. 7 

0 diagnostico e clmico, e, nos casos em que nao houver 
obstrugao de urn orificio ou ulceragao e as lesoes forem peque- 
nas, a conduta podera ser expectante. 

Nos casos de lesoes grandes ou que aumentem de volume 
rapidamente em poucas semanas, ou quando qualquer das 
condigoes anteriores estiver presente, podera ser introduzido 
tratamento clmico com prednisona oral. 7 Naqueles em que ha 
sangramento importante, tern sido descritos o uso de laser , a 
embolizagao e a excisao cirurgica. 2 Quando a localizagao do 
hemangioma for intravaginal, podera ser indicado o uso de va- 
ginoscopia para o diagnostico diferencial com outras causas 
de sangramento, particularmente corpo estranho e trauma. 

Polipo na vagina ou na caruncula himenal 
Sao tumores benignos que podem se manifestar na forma de 
sangramento, particularmente pela fricgao da mucosa. Em ge- 
ral, regridem espontaneamente, 2 mas a persistence do polipo 
vaginal, este devera ser retirado cirurgicamente para diagnos¬ 
tico diferencial com outras patologias, particularmente o rab- 
domiossarcoma de vagina. 

Rabdomiossarcoma de vagina (sarcoma 
botrioide) 

Os tumores malignos sao relativamente raros como causa de 
sangramento vaginal na infancia; entre eles, o rabdomiossar¬ 
coma de vagina e o mais comum, afetando, quase exclusiva- 
mente, meninas abaixo dos 5 anos de idade. 11 

De forma geral, o tumor cresce na submucosa da vagina e 
espalha-se rapidamente abaixo do epitelio vaginal intacto, po- 
dendo estender-se para o perineo, a vulva e a cavidade pelvi- 
ca. 1 Posteriormente, ha uma grande quantidade de formagoes 
polipoides que podem se exteriorizar atraves do orificio vagi¬ 
nal, com aspecto semelhante a cacho de uva, de tamanho va- 
riavel e friavel. 11 

0 sangramento vaginal pode ser o primeiro sintoma e moti- 
vo da consulta, antes mesmo da protrusao do tumor, em razao 
de necrose e da erosao da mucosa e/ou do desprendimento de 
massa tumoral. 


0 diagnostico e conbrmado pela biopsia da lesao, e o trata¬ 
mento consiste em quimioterapia e ressecgao cirurgica. 

Tumor do seio endodermico 
E urn tumor de celulas germinativas, raro, que se manifesta 
pela presenga de secregao sanguinolenta ou sangramento 
transvaginal franco, podendo ocorrer, posteriormente, a sua 
exteriorizagao. 11 Em razao dessa apresentagao clinica, o diag¬ 
nostico diferencial com rabdomiossarcoma de vagina e funda¬ 
mental. 

Puberdade precoce 

E caracterizada por desenvolvimento dos caracteres sexuais 
secundarios antes dos 8 anos de idade. Nesses casos, deve ser 
realizada a avaliagao completa clinica e laboratorial para con- 
brmar o diagnostico e sua etiologia, e iniciar o tratamento o 
mais precocemente possivel. 

Hipotireoidismo 

0 hipotireoidismo primario pode determinar menstruagao 
precoce associada a cistos ovaricos bilaterais. Postula-se que o 
hormonio tireoestimulante (TSH) e o hormonio foliculo-esti- 
mulante (FSH) poderiam atuar por meio dos mesmos recepto- 
res no ovario. Dessa forma, em algumas pacientes, o TSH ele- 
vado estimularia o receptor gonadal para o FSH. 1 0 tratamento 
adequado com 1-tiroxina resolve o quadro. 1 

Menarca precoce isolada 

E uma causa rara de sangramento vaginal em criangas e pode 
ser observada em meninas que nao apresentam nenhum ou- 
tro sinal de puberdade precoce. Geralmente, e transitoria e se¬ 
cundaria a resposta aumentada dos receptores endometriais a 
niveis baixos de estrogeno circulante. Por ser urn diagnostico 
de exclusao, todas as outras possiveis causas deverao ser in- 
vestigadas, como corpo estranho na vagina, tumores genitais e 
abuso sexual, entre outras. Conbrmado o diagnostico, a con¬ 
duta e expectante. 

Consideragoes especiais 

Alguns aspectos merecem consideragao especial: 

• Apesar de discutivel, o uso de anestesico topico, a base de cre¬ 
me de lidocaina, podera ser aplicado em pequena quantidade 
sobre a regiao himenal de criangas cooperativas quando da vi- 
sualizagao e/ou retirada de pequeno corpo estranho na vagi¬ 
na. No entanto, se o aspirado vaginal se destinar a cultura ou 
material forense, nao devera ser utilizado. 

• Para adequadamente visualizar o canal vaginal de criangas 
pre-puberes, instilagao de soro morno e retirada de corpo es¬ 
tranho, poderao ser utilizados histeroscopios e cistoscopios 
pediatricos. 2 

• So para a visualizagao do canal vaginal, o otoscopio podera 
ser uma alternativa. Contudo, geralmente ele nao permite a 
visualizagao do tergo superior da vagina, o que pode falsear o 
diagnostico inicial. 

• A tranquilidade do probssional e sua experiencia na realizagao 
do exame da regiao genital de criangas sao extremamente im- 
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portantes, uma vez que, apesar de raros, ha relatos de traumas 
e sangramentos iatrogenicos oriundos de exames realizados de 
forma atabalhoada e/ou com instrumentos inadequados. 

Considera<poes finais 

No sangramento vaginal em criangas, a historia e o exame fisi- 
co cuidadoso tern papel fundamental. Ao contrario de outras 
alteragoes chnicas, em que e imprescindivel a realizagao de 
exames de imagem e/ou laboratoriais, aqui eles sao utilizados 
com bastante parcimonia. E importante lembrar que as crian- 
gas e seus pais e/ou responsaveis estao ansiosos e aflitos por 
ocasiao dessas consultas. Portanto, a calma e a confianga 
transmitidas pelo profissional medico habilitado sao essen- 
ciais para a boa condugao do caso. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que o sangramento vaginal na infancia devera ser 
sempre objeto de investigagao, independentemente da 
sua duragao e intensidade. 

• Identificar que entre as causas mais comuns estao o 
sangramento neonatal, a presenga de corpo estranho 
na vagina e as vulvovaginites. 

• Compreender que a historia clinica e um cuidadoso 
exame fisico sao essenciais para o diagnostico 
etiologico adequado e posterior conduta. 

• Entender que, se houver suspeita ou forem confirmados 
negligencia, maus-tratos e/ou abuso sexual, toda a rede 
de protegao a crianga devera ser imediatamente 
acionada. 

• Saber que a tranquilidade e a experience do 
profissional na realizagao do exame da regiao genital 
de criangas sao extremamente importantes para evitar 
iatrogenias e para a adequada condugao do caso. 
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CAPITULO 7 


EXAME DA MAMA 
NA INFANCIA E NA 
ADOLESCENCIA 

Joao Bosco Ramos Borges 


Introdugao 

Um exame da mama deve ser incluido no exame fisico anual 
de todas as criangas e adolescentes, independentemente de 
queixas especificas serem mencionadas pela crianga, pela jo- 
vem ou pela mae. 12 0 desenvolvimento mamario inicia na 
maioria das meninas entre 8 e 13 anos de idade, com media 
etaria de 11,2 anos. A importancia da telarca e que ela e habi- 
tualmente o primeiro sinal do imcio da puberdade. 

Edncar uma jovem adulta ou uma adolescente mais velha 
sobre as tecnicas de autoexame de mama, no momento do 
exame de mama, pode aumentar sua compreensao do exame 
em curso e faze-la sentir-se mais a vontade na consulta com o 
pediatra. 3 

Apesar de o cancer de mama ser incomum durante os anos 
da adolescencia, o aumento da conscientizagao sobre a preva¬ 
lence de cancer de mama entre mulheres tern levado maes e 
adolescentes a bcarem muito preocupadas com a presenga de 
nodulosidades mamarias em adolescentes, o que as leva a pe- 
dir orientagao ao pediatra. 4 Esse comportamento pode ser 
construtivamente utilizado pelo pediatra, que deve encorajar 
essas jovens mulheres a buscar avaliagao preventiva de saude 
de rotina e tambem de se informar sobre o desenvolvimento 
mamario normal e as controversias sobre as tecnicas de ras- 
treamento de cancer mamario, incluindo o autoexame. 4 

Embora as adolescentes possam aprender bem essas tecni¬ 
cas de autoexame, elas o praticam apenas esporadicamente e 
muitas vezes nao no bnal da menstruagao, como e preferivel. 

0 exame das mamas pelo pediatra comega quando se fa- 
zem os primeiros exames da recem-nascida no bergario (ou no 
ambulatorio), e o tecido mamario pode ser evidenciado por es- 
timulo secundario dos hormonios maternos. As bebes tern 
muitas vezes aumento transitorio do tecido mamario, secun¬ 
dario a estimulagao do estrogeno materno perinatal; esse au¬ 
mento pode permanecer por varios meses antes de ocorrer re- 
gressao espontanea. 0 exame da recem-nascida inclui a 
avaliagao do tamanho da mama, posigao da papila, presenga 
de mamilos acessorios e descarga papilar. 2 Esse aumento ou 


assimetria e/ou fluxo papilar leitoso (“leite de bruxa”) relacio- 
nado a estimulagao de hormonios maternos pode ocorrer em 
meninos e meninas. 

Criangas podem apresentar problemas mamarios como 
mamilo acessorio, infecgoes, hemangiomas, lipomas e linfan- 
giomas. 0 exame da crianga na fase pre-puberal inclui inspe- 
gao e palpagao da parede toracica evidenciando nodulos, dor, 
descarga papilar ou sinais de telarca prematura ou desenvolvi¬ 
mento prematuro (ou ginecomastia, em meninos). 5 6 

As criangas obesas podem ter falso aumento mamario pre- 
coce, em que a areola e pequena, a papila e plana e o tecido 
mamario e mole. Esse aumento contrasta com o desenvolvi¬ 
mento normal da mama, em que a areola e grande, a papila e 
elevada e o tecido circundante e brme. 

Aspectos importantes da anamnese da adolescente com 
queixa de nodulo de mama incluem avaliar a duragao e o ta¬ 
manho do nodulo, os sintomas associados (secregao papilar), 
doenga de mama ou malignidade anterior e passado de radio- 
terapia no torax. E importante tambem a avaliagao da cronolo- 
gia do desenvolvimento das caracteristicas sexuais secunda- 
rias, a historia menstrual e de gravidez, o historico de uso de 
medicagoes (uso de anticoncepcionais orais, cimetidina ou 
outras drogas) e a presenga ou nao de doenga de mama e can¬ 
cer de mama familiar. 17 

As diretrizes da American Academy of Pediatrics Bright 
Futures sugerem que as mamas devem ser avaliadas para clas- 
sibcar a maturidade sexual entre as idades de 11 e 20 anos, e o 
exame clmico da mama deve tornar-se de rotina apos a idade 
de 20 anos. 4 

Para o exame da adolescente, a melhor epoca para avaliar 
as mamas e 1 ou 2 semanas apos a menstruagao, quando o ni- 
vel estrogenico esta mais baixo, nao ha ainda a progesterona 
ovulatoria, e as mamas, assim, tornam-se menos ingurgitadas 
e sensiveis, facilitando o exame pelo pediatra e tornando o 
exame menos doloroso para a jovem. 

Esse exame clmico das mamas permite ao medico tranqui- 
lizar a adolescente, observando que suas mamas estao cres- 
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cendo e se desenvolvendo normalmente ou, se esse nao for o 
caso, identificando anormalidades que a adolescente pode ter 
sido relutante em mencionar. Esse exame inclui a observagao 
de anormalidades grosseiras (assimetria, retragoes, alteragao 
de coloragao da pele) com a jovem sentada e com os bragos ao 
longo do corpo (inspegao estatica). Provocar movimentos do 
torax, como elevar e abaixar os bragos, observando o torax e as 
mamas (inspegao dinamica) pode fazer salientar o nodulo ou 
a retragao nao percebidos na inspegao estatica. A palpagao da 
mama e realizada com a paciente em decubito dorsal e o brago 
ipsilateralmente a mama que esta sendo analisada, colocado 
sob a cabega. 2 7 0 tecido mamario e examinado com as pontas 
dos dedos, utilizando o metodo circular concentrico, ou no 
sentido horario como os raios de uma roda. 1 Em todos as dife- 
rentes modalidades do exame de palpagao da mama que os 
pediatras possam ter o habito de fazer, o importante e que as 
pontas dos dedos sejam movidas de uma forma ligeiramente 
rotativa (aproximadamente do tamanho de uma moeda me¬ 
dia) para sentir anormalidades menores. Alem disso, a areola 
deve ser “comprimida” suavemente para avaliar presenga de 
descarga papilar (papiloma juvenil em criangas e adolescen- 
tes). 8 0 exame de mama completo termina com a palpagao da 
regiao axilar, supraclavicular, infraclavicular e a avaliagao de 
linfadenopatias. A classificagao de maturidade sexual mama- 
ria (estagios de Tanner) pode ser conclmda apos esse exame. 

Portanto, a sequencia que deve ser dada ao exame fisico da 
mama e: 

• inspegao estatica e dinamica (crianga ou adolescente de pe ou 
sentada com o pediatra a sua frente); 

• palpagao das mamas com a paciente deitada (usando o torax 
como suporte mais firme para a identificagao do tecido ma¬ 
mario e eventuais alteragoes); 

• expressao mecanica delicada da papila, com a paciente ainda 
deitada; 

• exame das cadeias axilares, a procura de linfonodos alterados, 
com a paciente voltando a posigao sentada. 

A maioria das adolescentes que vem ao consultorio com quei- 
xa de urn tumor de mama apresenta apenas alteragoes mama- 
rias normais (alteragoes fibrocisticas), ja que o cancer de 
mama e extremamente raro nessa faixa etaria. 7 Nessas adoles¬ 
centes, depois de uma historia cuidadosa e exame para des- 
cartar doenga mais grave, a simples observagao desse “tumor” 
por urn ou dois ciclos menstruais e a melhor conduta. 79 Essa 
forma de conduzir e baseada na observagao de que a maioria 
das adolescentes que procuram seu pediatra com nodulos ma- 
marios tern nodularidade normal ou alteragao fibrocistica, e 
que a maioria dos nodulos mamarios extirpados cirurgicamen- 
te e fibroadenoma, que nao necessitaria ter sido removido. 7 
Aspectos importantes do exame fisico incluem: 1 ’ 7 

• localizagao do nodulo: alteragoes fibrocisticas e fibroadeno¬ 
mas geralmente estao localizados nos quadrantes superoex- 
ternos. Os nodulos bem circunscritos de papiloma intraductal 
juvenil podem estar localizados sob a areola ou nos ductos da 
periferia da mama. Ja a ectasia do ducto mamario e os cistos 
de Montgomery sao subareolares; 


• consistency do nodulo (cistico ou solido): ectasia do ducto 
mamario e cistos de Montgomery sao cisticos, enquanto fi¬ 
broadenomas, tumores phyllodes , necrose gordurosa e tumo- 
res malignos da mama (rarissimos) sao geralmente solidos; 

• tamanho do nodulo: fibroadenomas sao geralmente menores 
do que os tumores phyllodes (media de 2 a 3 cm versus 7 
cm). 6 ’ 8 0 tamanho do nodulo pode ser monitorado pelos ci¬ 
clos menstruais; 

• mobilidade do nodulo: fibroadenomas sao geralmente mo- 
veis, ao passo que os tumores malignos da mama sao geral¬ 
mente (mas nem sempre) fixos ao tecido subjacente; 

• sensibilidade pode estar presente antes do inicio da mens- 
truagao em adolescentes com alteragao fibrocistica e fibroa¬ 
denoma. Esse sintoma tambem pode ocorrer em pacientes 
com infecgao ou trauma; 

• alteragoes na pele que recobre o nodulo podem ocorrer em 
grandes fibroadenomas, tumores phyllodes (a pele e brilhante 
e tensa pelo crescimento rapido do tumor) e no cancer de 
mama ( peau d’orange , retragao); 

• secregao papilar ou descarga papilar pode ocorrer na doenga 
fibrocistica (verde ou marrom, nao sanguinolenta), cistos de 
Montgomery (claro a marrom), papiloma intraductal (san- 
gue), ectasia do ducto mamario (colorido, pegajoso), phyllo¬ 
des (com sangue), infecgao (purulenta) e cancer de mama 
(com sangue); 

• aparencia: a papila pode parecer azulada ou ter urn pequeno 
nodulo azulado sob ele nas meninas com ectasia do ducto 
mamario. A retragao do mamilo pode ocorrer em pacientes 
com cancer de mama; 

• linfadenopatia: pode estar presente em pacientes com infec¬ 
gao ou cancer mamario; 

• hepatoesplenomegalia pode ser uma indicagao de cancer me- 
tastatico. 

Se assimetria ou disturbio do desenvolvimento mamario e en- 
contrado, a medida exata da areola, do tecido mamario glan¬ 
dular, o tamanho da mama, etc. devem ser anotados a cada 
exame, pelo pediatra. Uma sugestao de anotagao pode ser vis¬ 
ta a seguir, na Tabelal. 

A primeira medida e craniocaudal; a segunda no sentido la¬ 
teral (direita-esquerda). A medida total tambem e lateral 
(D/E) e vai da borda do tecido gorduroso mamario ate o apice 
da mama. 

Portanto, ve-se a importancia do exame da regiao mamaria 
na propedeutica a que deverao a crianga e a jovem adolescente 
ser submetidas, sob indicagao do pediatra. Somado a uma 
anamnese cuidadosa, esse exame fisico sera o suficiente na 
maioria das queixas que envolvam a mama. E por meio da pro¬ 
pedeutica clinica que se tranquilizara a grande maioria das 

Tabela 1 Sugestao de anotagao a cada exame pediatrico 



Areola (cm) 

Glandula 
mamaria (cm) 

Total 

Mama D 

2,3 

4x5 

7,3 

Mama E 

2,1 

3x4 

6,1 
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queixas mamarias, e tambem e apos esse tempo, balizados os 
achados clinicos, que deverao ser indicados os exames subsi¬ 
diaries naquelas meninas em que estes se fizerem necessarios. 
Nesse tempo clinico aprendera a jovem a importancia do auto- 
conhecimento mamario, o habito de autoexame, a importan¬ 
cia da prevengao e, no futuro, a estruturar a boa educagao em 
saude mamaria na prevengao do cancer de mama. E com o pe- 
diatra que se iniciarao os conceitos de prevengao das doengas 
mamarias da futura mulher adulta. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender que o exame da mama deve ser inclufdo 
no exame ffsico anual de todas as criangas e 
adolescentes. 

• Saber que o exame das mamas, pelo pediatra, comega 
quando se faz o primeiro exame da recem-nascida no 
bergario. 

• Compreender a importancia da anamnese na 
adolescente com queixa de nodulo de mama. 

• Saber que as mamas devem ser avaliadas para 
classificar a maturidade sexual entre as idades de 11 e 
20 anos, e que o exame clinico da mama deve tornar-se 
rotina apos 20 anos de idade. 

• Entender que a sequencia do exame ffsico da mama na 
adolescente e a inspegao estatica e dinamica, a 
palpagao das mamas, expressao mecanica delicada da 
papila e o exame das cadeias axilares. 

• Saber que os aspectos mais importantes do exame 
ffsico incluem localizagao do nodulo, bem como sua 
consistency e tamanho, mobilidade, sensibilidade, 
alteragoes na pele que recobre o nodulo, presenga de 
secregao e aparencia da papila, e avaliagao de 
linfadenopatia. 
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CONTRACEPCAO:MELHOR 
ABORDAGEM NA 
ADOLESCENCIA 

Joao Tadeu Leite dos Reis 

Maria de Lourdes Caltabiano Magalhaes 


No Brasil, gravidez nao planejada na adolescencia e considera- 
da um problema de saude publica, sendo bem conhecidos 
seus desdobramentos: interference na formagao individual 
dos adolescentes e em seus projetos de vida, repercussoes clf- 
nicas maternas e fetais de pre-natais realizados de maneira in- 
completa e consequencias reprodutivas de abortamentos 
clandestinos. De maneira inversa a da populagao brasileira em 
geral, ha pelo menos duas decadas, a taxa de fecundidade en- 
tre adolescentes aumentou 26%, expressivamente entre jo- 
vens menos escolarizadas, mais pobres e residentes em area 
urbana. 1 

Existem razoes para se preocupar com a contracepgao en¬ 
tre os adolescentes? Existem varias, muitas delas ligadas as 
mudangas sociais atuais. A pratica do “ficar”, as vezes compe- 
titiva, em serie e com eventuais relagoes sexuais, possivel- 
mente sem protegao adequada, banaliza a sexualidade nessa 
idade. Continuam presentes sentimentos de onipotencia e in- 
vulnerabilidade, alem das pressoes de grupos sociais caracte- 
risticas na adolescencia. 

A faixa etaria de brasileiros entre 10 e 19 anos constitui hoje 
uma populagao de cerca de 34 milhoes de individuos que, em 
sua maioria, tern inicio prematuro da vida sexual, com prote¬ 
gao contraceptiva irregular, incorreta ou ausente e grande ris- 
co de uma gravidez nao planejada logo no primeiro ano. Pou- 
cos metodos contraceptivos estao disponibilizados pelo 
sistema publico de saude, seu acesso pelos adolescentes e difi- 
cil e a orientagao de como os utilizar e insuficiente e falha. 
Cabe refletir sobre a qualidade dos programas de educagao 
sexual nas escolas, a influencia de tabus ou preconceitos 
religiosos sobre a sexualidade, a distancia que separa a realida¬ 
de dos jovens da de seus pais, a falta de dialogo dentro de casa e 
entre alunos e professores, a falta de informagoes sobre regu- 
lagao da fecundidade e o pouco conhecimento dos jovens so¬ 
bre si mesmos e sobre o mundo que os cerca. 

Seria necessario ampliar o debate sobre sexualidade, uma 
vez que os adolescentes recebem informagoes de maneira in- 
completa ou equivocada, verbalizam algum conhecimento, 


mas permanecem com duvidas, curiosidades e falhas em suas 
concepgoes. Os metodos mais conhecidos sao “pilula” (sem 
conhecerem suas particularidades), anticoncepcionais injeta- 
veis, dispositivo intrauterino (DIU), preservatives, contracep¬ 
gao de emergencia e coito interrompido. 2 

Apesar de muito utilizados, metodos como “pilula” e pre¬ 
servatives apresentam altos indices de falha e descontinuida- 
de durante o primeiro ano de uso. Assim, apresenta-se um 
grande desafio: manter a adolescente utilizando o metodo de 
maneira correta e consistente. A literatura mostra que, desse 
ponto de vista, os metodos conhecidos como LARC (metodos 
contraceptivos reversiveis de longa duragao, como implante, 
DIU, injetaveis) sao muito efetivos porque sua agao independe 
da usuaria, o que reforga sua indicagao para adolescentes. 3 4 

0 profissional medico com frequencia se sente inseguro e 
vulneravel ao abordar e orientar uma adolescente em relagao a 
contracepgao, ainda mais se ela for menor de 18 anos e se man- 
tiver vida sexual sem ciencia de seus pais. 0 documento Diretri- 
zes: contracepgao , adolescencia e etica , definido pela Federagao 
Brasileira das Sociedades de Ginecologia e Obstetricia (Febras- 
go) e pela Sociedade Brasileira de Pediatria (SBP), mostra que 
a prescrigao de metodo anticonceptivo para adolescentes nao 
fere nenhum principio etico ou legal. 5 Vai mais alem e garante o 
direito do adolescente a prescrigao de contracepgao, indepen- 
dentemente da idade. 0 documento Marco tedrico e referential: 
saude sexual e reprodutiua de adolescentes e jovens , do Ministe¬ 
rs da Saude, respalda a prescrigao medica ao reforgar direitos 
anteriormente definidos pelo Estatuto da Crianga e do Adoles¬ 
cente (ECA) e pela Organizagao das Nagoes Unidas (ONU). 1 Os 
principals sao a privacidade e a confidencialidade, quando do 
atendimento medico, alem do direito ao sigilo profissional, a 
educagao sexual e a prescrigao de metodos contraceptivos. 

A escolha do metodo contraceptivo 

A Organizagao Mundial da Saude (OMS) preconiza que os 
adolescentes, como individuos saudaveis, poderiam fazer uso 
de qualquer metodo desde que se respeitassem fatores sociais, 
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familiares e comportamentais avaliados de uma maneira indi- 
vidualizada, alem de recomendar a apreciagao de pontos 
como: 3 

• Aceitagao e motivagao: esse e um metodo que a paciente usa- 
ra regularmente? 0 parceiro participara? Sao casados? 

• Eficacia do metodo: esse metodo protege contra a gravidez 
em coito nao planejado? 

• Numero de parceiros sexuais. 

• A paciente tera condigoes financeiras de manter o metodo a 
longo tempo? 

• Seguranga/risco: o uso por pouco tempo resultara em des- 
vantagens por um longo tempo? 

• Frequencia de atividade sexual. 

• Aspectos pessoais, familiares, religiosos, eticos e filosoficos 
influenciarao o uso do metodo? 

• Manter a dupla protegao: o uso concomitante do preservativo 
(para prevenir doengas sexualmente transmissiveis - DST). 

0 documento Medical eligibility criteria for contraceptive use , da 
OMS, estabelece que somente a idade nao seja razao para atra- 
sar o uso de qualquer metodo, salientando que, para adolescen- 
tes, o uso de metodos que nao exijam um regime diario pode ser 
o ideal, que adolescentes casadas sao menos tolerantes em rela¬ 
gao aos efeitos adversos, com indices maiores de abandono do 
metodo escolhido, que a escolha do metodo pode ser influencia- 
da por fatores como relagoes sexuais esporadicas e necessidade 
de esconder atividade sexual ou uso de contracepgao, e deve-se 
evitar que o custo do servigo e do metodo limite sua utilizagao. 36 
A Faculty of Sexual & Reproductive Healthcare (FSRH) apoia a 
OMS e reforga os beneficios dos metodos contraceptivos rever- 
siveis de longa duragao, assim como a importancia de acompa- 
nhamento medico proximo, principalmente no primeiro ano de 
uso, periodo de altas taxas de descontinuidade do metodo ini- 
cialmente escolhido. 4 0 uso ou nao de contracepgao na primeira 
relagao sexual e nas subsequentes e influenciado por varios fa- 
tores individuais, como informagao, atitude, aspiragoes, per- 
cepgao de risco, apoio do parceiro, e por outros gerais, como es- 
trutura familiar, condigao socioeconomica, normas sociais e 
acesso aos servigos de saude. 4 A confidencialidade das informa- 
goes prestadas quando do atendimento garante uma opgao li- 
vre, baseada em informagoes tecnicas e caracteristicas indivi¬ 
duais. Ha diferenga entre as eficiencias teorica e real de cada 
metodo, e a possibilidade de abandono esta relacionado a moti¬ 
vagao e ao nivel de instrugao da adolescente. 

Apesar da ampla oferta de informagoes, ainda sao fre- 
quentes crengas e preconceitos, tanto por parte dos adoles¬ 
centes quanto pelos medicos. As pacientes preocupam-se 
com aumento do peso corporal, diminuigao de oleosidade da 
pele, das espinhas e cravos, interferencia com fertilidade fu- 
tura e melhora dos sintomas perimenstruais. Os profissio- 
nais tern duvidas sobre quando iniciar com a contracepgao, 
sobre a associagao de infertilidade futura e DIU, sobre meto¬ 
dos mais recentes como implante e anel vaginal, receiam 
nao serem capazes de solucionar os problemas do dia a dia, 
tendendo a prescrever um metodo com o qual ja estao fami- 
liarizados. 


Analise do uso dos diversos metodos 
contraceptivos na adolescencia 

Metodos comportamentais 
Requerem determinagao do periodo fertil, o que nem sempre e 
simples, considerando-se a idade, a disciplina e o conheci- 
mento das mudangas fisicas puberais, resultando em eficacia 
media a baixa. No inicio da vida sexual, podem ser o unico re- 
curso disponivel, educam a adolescente sobre seu ciclo repro- 
dutor, atendem aquelas que por motivos religiosos ou filosofi¬ 
cos nao se permitem usar outros metodos e nao tern custo. 6 

Metodos de barreira 

0 preservativo masculino (latex) e feminino (poliuretano) sao 
os metodos que oferecem comprovadamente dupla protegao. 
Sua eficacia depende da tecnica e constancia de uso, com indi¬ 
ces de falha do preservativo masculino em 15% e do feminino 
em 5% a 21%. 3 ’ 6 0 feminino e mais caro e de distribuigao mais 
limitada do que o masculino, mas protege tambem a genitalia 
externa. A literatura insiste em sua utilizagao, independente- 
mente da indicagao anticonceptiva, em razao de sua agao pre- 
ventiva em relagao as DST. 4 6 

Diafragma e espermicida sao pouco eficazes: o primeiro 
com indice de falha em 16% e o segundo em 29%. 3 6 Pouca inti- 
midade com a genitalia pode dificultar a insergao do dia¬ 
fragma. 

Dispositivo intrauterino (DIU) com cobre 
e sistema intrauterino (SIU) liberador de 
levonorgestrel 

0 DIU com cobre pode ser uma alternativa, mas nao e a pri¬ 
meira escolha para as adolescentes e as nuliparas. Indices de 
falha teorica de 0,6% e real de 0,8% nao interferem com a 
ovulagao e promovem uma resposta inflamatoria intrauterina 
de agao espermicida. 3 Para a OMS, o risco de sua associagao 
com doenga inflamatoria pelvica (DIP) depende mais da tec¬ 
nica de insergao e da adequada selegao da usuaria do que da 
idade, devendo-se considerar o numero de parceiros sexuais, 
dependencia ou nao de alcool e drogas e de estar ou nao em 
um relacionamento sexual estavel. Pode ser uma alternativa 
para as adolescentes que ja engravidaram, quando houver 
contraindicagao a anticoncepgao hormonal ou quando os be¬ 
neficios superarem os riscos. 0 risco de perfuragao esta asso- 
ciado a habilidade do profissional e, apesar do risco de DIP ser 
maior nos 20 dias seguintes a insergao, a literatura nao reco- 
menda antibioticoterapia profilatica para mulheres de baixo 
risco para DST, mas selegao adequada das pacientes e assep- 
sia correta. 4 ’ 67 

Ainda sao necessarios mais estudos do sistema intrauteri¬ 
no com levonorgestrel na adolescencia, mas a OMS nao relata 
influencia sobre a densidade ossea. Indices de falha teorica e 
real sao de 0,1%. 3 Ha provavel baixa incidencia de DIP em ra¬ 
zao do espessamento do muco cervical, atrofia endometrial e 
diminuigao do sangramento uterino. Nas nuliparas, o maior 
calibre do insertor do SIU parece estar relacionado a maior in- 
tensidade de dor a sua insergao, sem associagao com maior 
risco de perfuragao ou expulsao. 7 
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Sao eficazes por tempo prolongado, mantem a privacidade 
da usuaria e independem do fator “esquecimento”. Desvanta- 
gens: custo, mobilizagao uterina e treinamento medico ade- 
quado para sua insergao. 

Metodos hormonais 

As adolescentes podem utiliza-los desde a menarca, reconhe- 
cendo e utilizando seus beneficios alem da contracepgao: re- 
tardo puberal, amenorreia hipotalamica disfuncional, controle 
de cistos ovarianos funcionais e de sangramento nas discrasias 
sangmneas, tensao pre-menstrual, anovulagao cronica, irregu- 
laridade menstrual, dismenorreia, endometriose e hiperandro- 
genismo. 8 Nao interferem no amadurecimento do eixo hipota- 
lamo-hipofise-ovario, nem na soldadura das epifises osseas. 4 A 
via oral e a mais utilizada, mas pode-se optar por outras vias 
como a de deposito, a transdermica e a vaginal: evitam a pri- 
meira passagem hepatica e interferencia da absorgao gastroin¬ 
testinal, permitem niveis sericos mais constantes e dosagens 
mais reduzidas, alem de dispensar a ingestao diaria de pilula. 8 

Na avaliagao previa para sua prescrigao, deve-se observar 
data da ultima menstruagao, padrao menstrual, presenga ou 
nao de tensao pre-menstrual e/ou dismenorreia primaria. E 
fundamental avaliar contraindicagoes absolutas como hepa- 
topatias graves, tireoideopatias descompensadas, doengas 
tromboembolicas, gestagao ou suspeita de gravidez. Como ro- 
tina, recomenda-se realizar exame fisico geral com verificagao 
de mucosas e ecleroticas, pressao arterial, peso corporal, pal- 
pagao da tireoide e do abdome (visceromegalias, principal- 
mente hepatica). No exame ginecologico, devem-se avaliar 
mamas, trofismo vaginal, processos inflamatorios genitais, vi- 
sualizagao direta de fluxos patologicos e/ou DST. Pela OMS, e 
desnecessaria a realizagao de exames laboratoriais previos 
como colesterol total e fragoes, triglicerides, glicemia de jejum, 
hemograma ou fungao hepatica. 3 ’ 48 

Contraceptives hormonais combinados orais 
de baixa dosagem (AHCO) 

0 consenso para a OMS e a prescrigao de AHCO de baixa dose, 
considerando adesao, falha pelo esquecimento, abandono do 
metodo e beneficios, alem da contracepgao. 0 indice de falha 
real e de 8%. 3 

Na maioria dos produtos, o componente estrogenico e o 
etinilestradiol (EE), em doses de 15 a 50 meg (baixa dose), as- 
sociados a diferentes progestagenios, em compostos monofa- 
sicos e em regimes tradicionais de 21/7 dias. Ha disponibilida- 
de de produtos com valerato de estradiol e 17-beta-estradiol 
em doses e regimes diferenciados. Os progestagenios variam 
sua agao considerando sua ligagao com receptores glicocorti- 
coides, androgenicos, mineralocorticoides e estrogenicos: 
acetato de ciproterona, acetato de clormadinona, levonorges- 
trel, desogestrel, gestodeno, drospirenona, dienogeste e no- 
megestrol. 8 A prescrigao de produtos com acetato de ciprote¬ 
rona deve ser limitada a situagoes clinicas com disturbios 
androgeno-dependentes. 

Os regimes tradicionais monofasicos de 21/7 dias sao bem 
aceitos. Para aumentar a adesao e a eficacia, alem de diminuir as 


queixas associadas ao periodo menstmal, novos regimes sao su- 
geridos (bifasico, quadrifasico) com penodos de pausa variaveis, 
podendo-se utilizar ou nao comprimidos com placebo nesses 
dias. Opgao em evidencia atualmente e o uso estendido dos con¬ 
traceptives hormonais combinados, com pausas programadas 
definidas de maneira individual, a partir de 2 ciclos continuos. 
Como vantagens, ha a possibilidade de: (1) aumentar a eficiencia 
contraceptiva pela diminuigao do esquecimento quando do rei- 
nicio do metodo e pelo aumento da supressao ovariana; e (2) re- 
duzir o sangramento de supressao e os sintomas menstruais. A 
grande dificuldade clinica e a presenga de sangramentos nao 
programados, que podem inviabilizar a escolha por essa opgao. 6 

Na adolescencia, ha controversia sobre utilizagao da dose 
de EE e ganho de massa ossea, especialmente quando utiliza¬ 
da a dose de 20 meg ou menos: parece nao haver perda, mas as 
usuarias ganhariam menos densidade mineral ossea (DMO) 
quando comparadas a nao usuarias. 9 A OMS nao faz restrigao 
a sua prescrigao nem ao tempo de uso. 10 

Farmacos e drogas podem interagir com os contraceptivos 
orais por meio de alteragao na ligagao com as proteinas sericas 
e aumento do metabolismo hepatico pela indugao das enzi- 
mas do citocromo P-450, podendo haver diminuigao na efica¬ 
cia de ambos. 3 ’ 5 

Contraceptivos orais apenas com 
progestagenio 

Nao estao associados ao estrogeno e sao utilizados de maneira 
ininterrupta. Nao interferem na DMO, apresentam poucos 
efeitos adversos e poucas contraindicagoes (OMS). 3 Acetato 
de noretindrona ou levonorgestrel tern em comum uma inibi- 
gao da ovulagao inconstante, efeitos androgenicos variaveis e 
sangramento uterino imprevisivel. 0 desogestrel pode ser uti- 
lizado alem do periodo de aleitamento, promove uma inibigao 
da ovulagao eficiente, possui baixa agao androgenica, com 
tendencia a amenorreia/sangramentos infrequentes e melho- 
ra da dismenorreia. 6 8 

Contraceptivos hormonais injetaveis (de uso 
trimestral ou mensal) 

Trimestral: acetato de medroxiprogesterona (MPA-D) espessa 
o muco cervical e altera o endometrio, mas tambem inibe a 
ovulagao. Falha real de 3%. 3 De baixo custo, esta indicado para 
usuarias de drogas antiepilepticas e em diabeticas sem doenga 
vascular. Pode causar cefaleia, aumento de peso (de 2 a 3 kg), 
mastalgia, depressao, alteragoes no fluxo menstrual, amenor¬ 
reia e atraso no retorno da fertilidade em ate 1 ano apos sua 
descontinuidade. 4 Ha evidences de diminuigao da DMO ao 
longo do tempo em adolescentes, alem de prejudicar a aquisi- 
gao de massa ossea naquelas que ainda nao atingiram seu pico 
de ganho osseo. 4 910 Ainda nao ha conclusao definitiva sobre 
os efeitos sobre o futuro osseo: em pacientes maiores de 18 
anos de idade, nao ha restrigao para sua prescrigao; em pa¬ 
cientes entre a menarca e 18 anos, seu uso continuado depen- 
de de avaliagao individual de riscos e beneficios. 610 

Mensal: inibe a ovulagao e torna o muco cervical espesso. 
Falha real de 3%. 3 Por utilizarem estrogeno natural e nao sin- 
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tetico, apresentam poucos efeitos commas aos orais, como os 
sobre a pressao arterial, a homeostase e a coagulagao, o meta- 
bolismo lipidico ou a fungao hepatica. E uma boa opgao para 
adolescentes que nao tenham a disciplina da tomada diaria da 
pilula ou apresentem intolerance gastrica com a via oral. 4 6 

ContracepQao de emergencia 
E para ser utilizado em situagoes excepcionais, ou seja, apos 
uma relagao sexual sem protegao, falha potencial de urn meto- 
do ja utilizado ou estupro. A terminologia “pilula do dia se- 
guinte” sugere urn uso equivocado, uma vez que pode ser utili- 
zada ate o 5 Q dia apos a relagao sexual desprotegida (se 
utilizado em ate 72 horas, reduz a possibilidade de gravidez 
em 75%). * 1 2 3 0 Ministerio da Saude e a OMS sugerem o uso isola- 
do de levonorgestrel (dose unica de 1,5 mg) porque e mais efe- 
tivo, nao ha efeitos adversos do estrogeno, nem interage com 
medicamentos retrovirais. 0 mecanismo de agao varia: se uti- 
lizada na primeira fase do ciclo menstrual, impede a ovulagao; 
na segunda fase, atua principalmente pelo espessamento do 
muco cervical. Atualmente nao ha registros de que tenha efei¬ 
tos teratogenicos, de que interfira na implantagao ou de que 
altere o endometrio. 311 

/mpiante subdermico 

E urn bastao do polimero evatane contendo o progestagenio 
etonogestrel que inibe a ovulagao (nos 2 primeiros anos de 
uso) e espessa o muco cervical (ao longo de 3 anos). Falhas 
teorica e real de 0,05%. 3 Promove atrofia endometrial e man- 
tern a atividade ovariana e niveis quase normais de estrogeno. 
Sua insergao e ambulatorial apos treinamento especifico. 
Pode ser utilizado com seguranga por pacientes diabeticas, hi- 
pertensas, com doenga cardiovascular, obesas ou imunossu- 
primidas, nao afeta o ganho de massa ossea, mas pode asso¬ 
ciate a acne, depressao e cefaleia. Amenorreia em 21% das 
pacientes no primeiro ano de uso. 3,4,6 

Ariel vaginal 

Anel flexivel do polimero evatane que libera dose diaria cons- 
tante de EE e de etonogestrel, suprimindo a ovulagao. Falha 
real de 8%. 3 E inserido e retirado pela propria adolescente, de- 
vendo estar em contato com a mucosa vaginal por 3 semanas 
seguida por uma de pausa. A OMS confirma que nao interfere 
com a flora vaginal nem altera lesoes intraepiteliais escamosas 
de baixo grau cervicovaginais. 3 E discreto e com bom controle 
de ciclo. 4 ’ 6 0 manuseio da genitalia para sua colocagao pode 
dificultar seu uso no initio da vida sexual. Ha registros de ex- 
pulsao espontanea em 2 a 3% das pacientes. 3 

Adesivo transdermico 

E urn produto fino e flexivel que libera dose diaria constante 
de EE e de norelgestromina, suprimindo a ovulagao. Falha real 
de 8%. 3 Deve ser trocado semanalmente ao longo de 3 sema¬ 
nas, seguidas de uma de pausa. A evidenciagao do uso de con- 
tracepgao pela visualizagao do adesivo pode dificultar ou nao 
sua aceitagao entre adolescentes. A OMS confirma presenga 
de desconforto mamario, reagoes dermatologicas locais e dis- 


menorreia, alem de sugerir que a eficacia declina em pacientes 
com peso igual ou maior que 90 kg. 3 ’ 4 

Metodos cirurgicos permanentes (vasectomia 
e laqueadura tubaria) 

Sao de uso excepcional na adolescencia. So estariam justifica- 
dos em condigoes clinicas ou geneticas nas quais seja impera¬ 
tive evitar a gravidez permanentemente. A lei do Planeja- 
mento Familiar n. 9.263 de 12 de Janeiro de 1996 restringe 
metodos cirurgicos em menores de 25 anos com menos de 
dois filhos. 

Considerapoes finais 

Diante da realidade de adolescentes engravidarem em situa¬ 
goes nao planejadas, mesmo em paises onde ha uma grande 
preocupagao com essa faixa etaria, a tendencia da literatura e 
dos especialistas e a de estimular a indicagao e o uso dos me¬ 
todos contraceptives reversiveis de longa duragao, visando a 
maior efetividade contraceptiva. Merece uma consideragao 
especial a abordagem medica para o sangramento irregular 
que com frequencia acompanha a escolha desses metodos, di- 
ficultando a adesao a eles. As adolescentes devem ser orienta- 
das de forma individualizada, enfatizando-se o uso regular e 
constante, buscando-se sua adesao ao metodo escolhido. 4 

Considerando a pluralidade de opgoes contraceptivas exis- 
tentes na atualidade (doses, esquemas, vias de administra- 
gao) e que as necessidades e objetivos sao especificos para 
cada adolescente, cabe ao profissional de saude oferecer todo 
o leque de alternativas para que a escolha recaia sobre o meto¬ 
do mais adequado e eficiente. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Respeitar a privacidade e a confidencialidade no 
atendimento de adolescentes. 

• Orientar contracepgao para adolescentes abordando 
todos os metodos. 

• Atentar para a individualizagao na orientagao e na 
prescrigao de contracepgao. 

• Identificar as vantagens e desvantagens de cada 
metodo hormonal. 

• Identificar e considerar beneficios nao contraceptivos 
dos metodos hormonais. 

• Manter a adolescente estimulada a utilizar o metodo 
escolhido de forma regular e correta. 
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VACINA CONTRA O 
PAPILOMAVIRUS HUMANO 
(HPV): VISAO DO 
GINECOLOGISTA 
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Introdugao 

0 colo uterino e o terceiro local mais frequente de instalagao 
de cancer na populagao feminina, sendo superado apenas pe- 
los canceres de mama e colorretal. Ocupa o quarto lugar entre 
as causas de obitos em mulheres por neoplasias no Brasil. 1 

0 cancer de colo de utero ocorre na maioria dos casos 
(> 80%) em regioes menos desenvolvidas. Em 2012, foram esti- 
mados 226.000 obitos por neoplasia cervical em todo o mundo, 
sendo 7,5% dos obitos por cancer em mulheres. Em paises 
desenvolvidos, os obitos foram inferiores a 2/100.000; ja em 
paises em desenvolvimento, foi maior que 20/100.000. 2 A esti- 
mativa do Instituto Nacional de Cancer (Inca) para o ano de 
2014 e de 15.590 novos casos de cancer de colo uterino no Brasil, 
com risco estimado de 15,33 casos a cada 100.000 mulheres. 3 

O desenvolvimento do cancer de colo uterino e ocasionado 
pela infecgao persistente com os tipos oncogenicos do papilo- 
mavirus humano (HPV), em praticamente 100% dos casos. 1 
Em virtude do panorama global atual, faz-se necessario utili- 
zar as vacinas como importante ferramenta na prevengao da 
incidencia do cancer cervical, todavia sempre conscientizan- 
do a populagao quanto a necessidade da triagem ginecologica. 

A infecgao pelo HPV 

Atualmente, a infecgao pelo HPV e considerada a mais fre¬ 
quente das doengas sexualmente transmissiveis (DST). Fo¬ 
ram identificados aproximadamente 40 tipos do virus associa- 
dos a infecgao genital, sendo 12 carcinogenicos. Os tipos de 
HPV considerados de alto risco, por estarem associados ao de¬ 
senvolvimento do cancer, sao o 16,18,31,33,35,39,45,51,52, 
56, 58, 59 e, ainda, o 68 e o 73, apesar de estes ainda possui- 
rem evidencia limitada. 24 

No mundo, os tipos virais 16,18, 31 e 45 sao os mais preva- 
lentes. Desses, o HPV16 e o HPV18 estao presentes em 70% 
dos diagnostics de neoplasia cervical, e sao considerados os 
HPV de alto risco mais frequentes. Ja os de baixo risco (princi- 
palmente o HPV6 e o HPV11) estao associados ao surgimento 
de verrugas genitais. 4 ' 6 


A Organizagao Mundial da Saude (OMS) apresentou urn 
estudo que evidenciou que o HPVI6 foi o mais comum em to- 
dos os continentes. Ja o HPVI8 e os outros tipos oncogenicos 
(HPV31,39,51,56,58,59) apresentaram prevalencia similar e 
eram os tipos posteriormente encontrados em mulheres que 
haviam apresentado previamente o diagnostic do HPV16, ou 
estavam concomitantes. 2 ’ 6 

Atualmente, estima-se que cerca de metade da populagao 
feminina sexualmente ativa ira se infectar pelo virus HPV em 
algum momento. A populagao masculina possui alta preva¬ 
lencia da infecgao, entretanto, a grande maioria nao evolui 
com sintomas clinics. Estima-se que nas mulheres com in¬ 
fecgao cervical e/ou lesoes por HPV, em mais de 70% dos ca¬ 
sos o parceiro seja portador do virus. 4 

O principal fator de risco para o desenvolvimento do cancer 
de colo do utero e a infecgao persistente pelos tipos de HPV de 
alto risco. Mulheres que possuem infecgao persistente pelo 
HPV16 possuem chance 400 vezes maior de desenvolverem 
carcinoma de celulas escamosas; ja pelo HPV18, a chance e 
250 vezes maior, quando foram comparadas com pacientes 
que nunca entraram em contato com o virus. Entretanto, nao 
sao todos os casos que evoluem para o cancer, uma vez que as 
infecgoes tendem a ser de curta duragao e regredir esponta- 
neamente em 2 anos, na maior parte dos casos. Desse modo, 
uma porcentagem menor evolui para infecgao persistente e 
uma parcela ainda menor para lesao carcinogenica. 56 

A infecgao pelo HPV pode ocorrer de diversas maneiras: por 
autoinoculagao, contato intimo nao sexual, transmissao verti¬ 
cal e contato indireto com objetos infectados. Entretanto, a 
principal via e o contato sexual com o parceiro infectado. 4 
Com a redugao da idade da iniciagao sexual, mais precoce- 
mente havera o contagio pelo virus - uma vez que ocorre com 
mais frequencia nesses momentos e, consequentemente, com 
maior precocidade no risco de surgimento das formas clinica, 
subclinica e latente. 3 ' 5 

A forma de apresentagao clinica (verrugas e condilomas) 
corresponde a 1% dos casos e em 20% evoluem com regressao 



2228 . TRATADO DE PEDIATRIA • SE£AO 26 GINECOLOGIA 


espontanea, sendo causadas por tipos de HPV de baixo risco 
(aproximadamente 90% dos casos pelos tipos 6 e 11). A forma 
latente nao e contaminante (nao ha replicagao do virus) e so e 
diagnosticada por meio da identificagao do DNA viral. Ja a for¬ 
ma subclinica e causada pelos HPV de alto risco, e e a de maior 
relevancia por ser assintomatica; e o diagnostic definitivo so 
ser realizado por meio da colposcopia. 7 ' 9 

A infecgao persistente pelo vims HPV desenvolvida por 
aproximadamente 5 a 10% das mulheres infectadas e definida 
pela presenga do DNA HPV do mesmo tipo, em dois exames 
de biologia molecular, com intervalo de 6 meses entre eles 
(esse intervalo nao e universalmente aceito). Essa infecgao 
pode evoluir para uma lesao pre-maligna diagnosticada no 
exame histopatologico, a neoplasia intraepitelial cervical 
(NIC), que possui tres categorias: NIC1 - neoplasia intraepite¬ 
lial cervical grau 1 (displasia leve ou NIC de baixo grau) 
NIC2 e NIC3 - neoplasia intraepitelial cervical graus 2/3 (dis¬ 
plasia moderada/acentuada ou NIC de alto grau). 29 Em ado- 
lescentes, a taxa de regressao das lesoes e alta: ASC-US em 
91%, lesoes intraepiteliais de baixo grau em 63,6% e 50% das 
lesoes intraepiteliais de alto grau, de acordo com urn estudo 
brasileiro. 10 Nos EUA, a regressao foi de 38% no primeiro ano 
de seguimento, 63% no segundo ano e 68% no terceiro ano. 11 

0 tratamento das lesoes pre-neoplasicas (NIC) e realizado por 
meio da destmigao do tecido celular, podendo ser por crioterapia, 
eletrocimrgia ou excisao cirurgica, a depender da extensao. 2 

Vacinas contra o HPV 

Caracteristicas das vacinas em geral 
As caracteristicas de uma vacina dependerao da natureza do 
antigeno nela presente. Existem dois tipos basicos de vacinas: 
as inativadas e as atenuadas, classificadas de acordo com o 
tipo do antigeno presente, se enfraquecido ou inativado. A 
compreensao dessa logica e importante por oferecer maior se- 
guranga na utilizagao e entendimento dessa poderosa ferra- 
menta de saude publica que sao as vacinas. 

As vacinas atenuadas sao desenvolvidas a partir de antige- 
nos vivos, que foram cultivados em condigoes adversas, de 
modo que exclui o potencial patogenico e, quando administra- 
das, promovem multiplicagao do antigeno, potencializando a 
resposta imunologica no individuo vacinado. Em virtude dis- 
so, nao requerem a adigao de agentes adjuvantes e podem ser 
administradas por via subcutanea ou intramuscular. 

As vacinas inativadas contem antigenos inativados (nao vi¬ 
vos) e com menor capacidade de estimular a resposta imuno¬ 
logica. Por esse motivo, geralmente se faz necessario urn 
maior numero de doses e o acrescimo de adjuvantes. Essas 
substancias sao imunopotencializadoras e promovem aumen- 
to da resposta imunologica, sendo o alummio o adjuvante 
mais utilizado. Quando administrada, promove reagao infla- 
matoria local (hiperemia, edema e dor), que culmina em pro- 
tegao de longa duragao. Em razao dessa intensa reagao, faz-se 
a administragao por via intramuscular. Adjuvantes mais mo- 
dernos, como o AS04, sao capazes de intensificar a imunoge- 
nicidade desses antigenos, levando a produgao de niveis de 
anticorpos mais robustos. 12 


As vacinas contra o HPV atualmente comercializadas sao 
profilaticas, ambas derivadas de VLP LI ( virus-like particles ) - 
ou seja, sao vacinas inativadas derivadas de particulas seme- 
lhantes ao virus, a partir da expressao recombinante da principal 
proteina do capsideo viral (LI). Por isso, utilizam apenas o envol- 
torio do virus, nao contendo material genetic (DNA). Portanto, 
induzem apenas ao desenvolvimento de alta titulagao de anti¬ 
corpos neutralizadores especificos para o HPV, que irao induzir 
resposta imune adaptativa superior a promovida pela infecgao 
natural. 2 As pessoas vacinadas nao correm risco de adquirir a in¬ 
fecgao pelo HPV por meio da vacinagao, ja que as vacinas sao 
elaboradas por engenharia genetica e destituidas de DNA viral. 13 

Esquema vacinal 

No momento, existem duas vacinas contra o HPV: 

• Vacina HPV quadrivalente recombinante (contendo VLP dos 
HPV6, HPV11, HPVI6 e HPV18), denominada GardasiP, produ- 
zida pelo laboratorio MSD, que contem o aluminio (sulfato hi- 
droxifosfato de Al) como adjuvante e e licenciada para meninas 
e mulheres entre 9 e 45 anos e meninos e homens de 9 a 26 anos, 
com esquema de aplicagao intramuscular (IM): 0,2 e 6 meses. 14 

• Vacina HPV oncogenico (contendo VLP dos HPV16 e HPV18, 
recombinante, com adjuvante AS04), denominada Cervarix®, 
fabricada pela GlaxoSmithKline Biologicals (GSK), tambem 
chamada de bivalente, contem AS04 (Al(OH)3+MLP) como 
adjuvante, sendo licenciada para meninas e mulheres a partir 
dos 9 anos, sem limite superior de idade, com esquema de 
aplicagao IM: 0,1 e 6 meses. 2 ’ 15 

• 0 local preferencial de aplicagao das vacinas e no musculo 
deltoide. Nao ha indicagao para realizagao de exames antes 
da vacinagao, nem mesmo para avaliar a presenga do HPV. 13 

• A vacina quadrivalente (tipos 6,11,16,18) e indicada para a 
prevengao de cancer do colo do utero, do anus, da vulva e da 
vagina causados pelos tipos 16 e 18 de HPV; verrugas genitais 
causadas pelos tipos 6 e 11 de HPV; infecgoes e as seguintes 
lesoes pre-cancerosas ou displasicas causadas pelos tipos 6, 
11,16 e 18: NIC de graus 1, 2 e 3 e adenocarcinoma do colo do 
utero in situ (AIS), neoplasia intraepitelial anal (NIA), vulvar 
e vaginal de graus 1, 2 e 3. Para meninos e homens de 9 a 26 
anos de idade, e indicada para prevengao de cancer do anus 
causados pelos tipos HPV16 e HPV18; verrugas genitais cau¬ 
sadas pelos tipos HPV6 e HPV11; lesoes pre-cancerosas ou 
displasicas causadas pelos tipos HPV6, HPV11, HPVI6 e 
HPV18 de HPV; e neoplasia NIA de graus 1,2 e 3. 14 

• A vacina HPV oncogenico 16 e 18 (recombinante) esta indica¬ 
da para prevenir eventos que podem evoluir para o cancer de 
colo uterino, incluindo infecgoes incidentes e persistentes, 
anormalidades citologicas, como celulas escamosas atipicas 
de significado indeterminado (ASC-US) e NIC, NIC1 e lesoes 
pre-cancerosas (NIC2 e NIC3) causadas por HPV oncogeni- 
cos tipos 16 e/ou 18 e infecgoes incidentes e persistentes cau¬ 
sadas por HPV oncogenicos tipos 31 e/ou 45. 15 

Deve-se enfatizar que as vacinas contra HPV sao exclusiva- 
mente profilaticas e nao apresentam indicagao para tratamen¬ 
to de lesoes ou infecgao pelo HPV ja existente. 13 
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Novas vacinas estao em desenvolvimento para aumentar a 
protegao conferida pelas vacinas HPV. Em 2014, a Food and 
Drug Administration (FDA) aprovou a vacina HPV 9-valente 
(Gardasil®9), que promove cobertura para nove tipos de HPV 
(6,11,16,18,31,33,45, 52,58), apresentando cobertura poten- 
cial de aproximadamente 90% dos canceres de vulva, vagina, 
colo uterino e anal. No momento, ainda nao esta sendo co- 
mercializada no Brasil. Varias outras abordagens tambem es¬ 
tao a ser exploradas, incluindo vacina baseada na proteina do 
capsideo viral L2 de HPV. 2 

Em margo de 2014, o Sistema Unico de Saude (SUS) pas- 
sou a incluir a vacina HPV quadrivalente no Programa Nacio- 
nal de Imunizagoes, tendo como alvo meninas entre 11 e 13 
anos de idade. 0 esquema vacinal e composto por tres doses, 
sendo a segunda dose administrada 6 meses apos a primeira, 
e a terceira dose 5 anos (60 meses) apos a primeira dose (es¬ 
quema 0-6-60 meses). 16 

No ano de 2015, a populagao-alvo da vacina foi ampliada, 
passando a incluir meninas entre 9 e 13 anos de idade, bem 
como mulheres HIV-positivo com idade entre 9 e 26 anos, de 
acordo com o Ministerio da Saude. Meninas que receberam a 
primeira dose e completaram 14 anos possuem o direito de re- 
ceber a segunda dose, apesar de nao estarem mais dentro da 
populagao definida como alvo. 16 

Ambas as vacinas foram originalmente licenciadas para 
imunizagao utilizando esquema de tres doses. Apos a terceira 
dose, ambas sao altamente imunogenicas com maior resposta 
imune observada entre meninas de 9 a 15 anos. 

0 esquema de duas doses pode ser administrado com a: 

• vacina quadrivalente (tipos 6,11,16,18): para meninas e me- 
ninos de 9 a 13 anos (0,5 mL, 0 e 6 meses). Para eficacia desse 
esquema de doses, o intervalo minirno entre a primeira e a se¬ 
gunda dose deve ser de 6 meses. Se a segunda dose da vacina 
for administrada antes que se completem 6 meses apos a pri¬ 
meira dose, uma terceira dose deve obrigatoriamente ser apli- 
cada. Alternativamente, a vacina pode ser administrada com 
tres doses (0,5 mL, 0, 2, 6 meses). A segunda dose deve ser 
administrada no minirno 1 mes apos a primeira, e a terceira 
dose, no minirno 3 meses apos a segunda dose. Para mogas e 
rapazes com 14 anos de idade ou mais, a vacina deve ser ad¬ 
ministrada com tres doses (0,5 mL, 0,2,6 meses); 2 ’ 14 

• vacina contra HPV oncogenico 16 e 18: para meninas de 9 a 14 
anos (0,5 mL, 0 e 6 meses). A segunda dose pode ser aplicada 
entre 5 e 7 meses apos a primeira dose. Se a primeira dose for 
administrada aos 15 anos ou mais, tres doses (0,5 mL, 0,1, 6 
meses) sao recomendadas. A segunda dose pode ser feita entre 
1 e 2,5 meses apos a primeira dose, e a terceira dose, entre 5 e 12 
meses apos a primeira dose. Se em qualquer idade a segunda 
dose da vacina for administrada antes do 5 Q mes apos a primei¬ 
ra dose, a terceira dose deve sempre ser administrada. 2 ’ 15 

Recomenda-se que o inicio da vacinagao ocorra antes do inicio 
da atividade sexual, de preferencia aos 9 anos, mas as vacinas 
nao sao contraindicadas em mulheres que ja iniciaram a vida 
sexual ou que apresentam infecgao por HPV atual ou pre¬ 
via. 213 Ate o presente, nao ha recomendagao de reforgo. Os re- 


sultados sao limitados pelo tempo de seguimento dos ensaios 
clinicos (9 anos) e nao podem ser interpretados como indican- 
do o periodo maximo de protegao dessas vacinas. 2 

Imunogenicidade e eficacia 
Ensaios clinicos com ambas as vacinas contra o HPV apontam 
que, apos a aplicagao, observa-se urn pico de anticorpos 4 se- 
manas apos a terceira dose, anticorpos estes que declinam 
dentro de 1 ano, quando se estabilizam em urn plato, e, a partir 
dai, o nivel de anticorpos permanece estavel. A resposta soro- 
logica apos a vacinagao e muito mais intensa que a resposta 
apos a infecgao natural pelo virus, o que provavelmente se 
deve a agao do adjuvante e a maior ativagao de celulas linfono- 
dais pela aplicagao parenteral da vacina que pela infecgao das 
mucosas. As celulas plasmaticas da medula ossea continua- 
mente produzem anticorpos IgG e sao responsaveis pela per¬ 
sistence de anticorpos especificos de HPV em longo prazo. 2 

As vacinas contra o HPV foram licenciadas pela demonstra- 
gao de sua eficacia clinica em mulheres adultas jovens. Na 
Australia, o programa usou a vacina quadrivalente em meninas 
de 12 a 13 anos com catch-up ate 26 anos, terminado em 2009. 
Em 2013, foi estendida para meninos de 12 a 13 anos, junto com 
catch-up por 2 anos para meninos de 9 anos. Estudo em oito 
centros de saude mostrou redugao de 59% na procura de mu¬ 
lheres por verrugas genitais e imunidade de rebanho, com de- 
clinio no diagnostic das verrugas em homens nao vacinados. 
Homens que fazem sexo com homens estao em maior risco de 
infecgao por HPV persistente e doenga associada, estando me- 
nos propensos ao beneficio da imunidade de rebanho. 17 

Na Escocia, onde o programa de vacinagao usou a vacina 
bivalente, verificou-se redugao significativa na prevalencia de 
HPV16/18 de 29,8% (IC95% 28,3-31,3%) para 13,6% (IC95% 
11,7-15,8%), alem de indicar protegao cruzada contra HPV31, 
HPV33 e HPV45. 18 

A informagao sobre a imunogenicidade das vacinas em pa- 
cientes imunocomprometidos e/ou HIV-positivos e limitada. 
Os dados sobre o esquema de tres doses em infectados pelo 
HIV entre 7 e 12 anos de idade mostram seguranga. Nao ha da¬ 
dos sobre o uso do esquema de duas doses para nenhuma das 
duas vacinas. 19 20 

Nao ha dados clinicos disponiveis sobre a equivalence das 
duas vacinas contra o HPV. No entanto, os niveis de anticorpos 
aceitaveis e a protegao contra o HPV16 e o HPV18 (tipos com- 
partilhados por ambas as vacinas) seriam esperados, seguindo 
cronograma de combinagao. Recomenda-se que, ao iniciar o 
esquema com uma vacina, deve-se, sempre que possivel, com- 
pletar com essa vacina. Em casos em que o esquema inclui 
combinagao das duas vacinas contra o HPV inadvertidamente 
ou em decorrencia de urn evento adverso apos uma vacina, a 
pessoa e considerada completamente imunizada contra a 
doenga por HPVI6 e HPV18 se urn total de tres doses de vacina 
foi aplicada, obedecendo-se o intervalo entre as doses. 217 

Seguranga 

0 comite consultivo de seguranga vacinal da OMS estabeleceu 
que as vacinas possuem excelente perfil de seguranga. Estudos 
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clinicos de ambas as vacinas descreveram reagoes adversas se- 
melhantes, como sintomas como dor, edema e eritema no local 
da aplicagao da vacina, alem de sintomas gerais como fadiga, 
queixas gastrointestinal, cefaleia, insonia e mialgia. Todavia, 
os eventos adversos tenderam a ser passageiros e brandos. Ne- 
nhuma das reagoes sistemicas teve relagao causal com a vacina 
contra o HPV. A Tabela 1 mostra a incidencia de eventos adver¬ 
sos (EA) no Brasil apos a aplicagao da vacina HPV, segundo o 
Ministerio da Saude. Dentre os EA nao graves, 606 casos 
(7,6/100.000 doses administradas) foram classificados como 
reagao de ansiedade relacionada com a imunizagao. 21 

A Tabela 2 mostra os eventos graves apos a vacina contra o 
HPV. Em relagao a causalidade, as anafilaxias e a sindrome 
dolorosa complexa regional (SDCR) sao classificadas como 
consistentes, e as paralisias, classificadas como reagoes de an¬ 
siedade relacionadas a imunizagao. As demais foram classifi¬ 
cadas como indeterminadas, pois possuem relagao temporal 
consistente com a vacinagao, entretanto, sem evidences na li- 
teratura para se estabelecer relagao causal. 

Mais de 200 milhoes de doses ja foram aplicadas e a OMS 
continua a atestar o perfil de seguranga da vacina. A OMS 
orienta sobre a importancia da supervisao continua e da in- 
vestigagao epidemiologica, com destaque para a coleta de da¬ 
dos de alta qualidade, essenciais a interpretagao de quaisquer 
eventos adversos apos a vacinagao. * 1 2 


Tabela 1 Eventos adversos (EA) da vacina contra HPV no 
Brasil (margo/2014 a fevereiro/2015) 


EA 

Numero 

% 

Inc* 

Nao graves 

2.124 

96,8 

26,5 

Graves 

71 

3,2 

0,9 

Total 

2.195 

100 

27,4 


* Incidencia de EA por 100.000 doses administradas (total de 8.022.251 
doses). 

Fonte: SIPNI/SlEAPV/Datasus/MS. Dados sujeitos a revisao. 


Tabela 2 Eventos adversos graves (EAG) apos a vacina 
contra HPV 


EAG 

Numero 

Anafilaxia 

16 

Convulsao 

21 

Paralisia de Bell 

3 

Neurite otica 

3 

Encefalomielite disseminada aguda (Adem) 

4 

Trombose venosa profunda 

2 

Sindrome dolorosa complexa regional (SDCR) 

2 

Sindrome de Guillain-Barre 

4 

Purpura trombocitopenica idiopatica 

3 

Outras paralisias 

13 

Total 

71 


Fonte: SIPNI/SlEAPV/Datasus/MS. 


Protegao cruzada 

A vacina contra o HPV, quando administrado o esquema com- 
pleto, confere protegao cruzada para outros tipos virais nao con- 
tidos na vacina. A vacina quadrivalente promove resposta cru¬ 
zada contra o HPV31. Ja a vacina bivalente induz resposta de 
anticorpos neutralizantes contra os HPV31, HPV33 e HPV45, 
promovendo protegao contra maior numero de tipos virais 2 * . 

Segundo a OMS, esses resultados sao de particular impor¬ 
tancia para os medicos, epidemiologistas e gestores a fim de 
que possam fazer recomendagoes sobre as situagoes em que 
cada tipo de vacina contra o HPV deva ser utilizada. Os HPV31, 
HPV33 e HPV45 estao presentes em consideravel porcenta- 
gem de canceres cervicais em nivel mundial (4% para o HPV31, 
33 e 6% para o HPV45). A protegao cruzada e urn fato real, 
mas deve ser vista como urn beneficio plausivel. Como os es- 
tudos das vacinas contra HPV nao foram delineados para ana- 
lisar a protegao contra outros tipos, nao havendo ajuste para 
multipla infecgao, todos os dados de protegao cruzada devem 
ser interpretados com cautela e como possivel ganho adicio- 
nal. 21416 

Embora as vacinas sejam muito eficazes, nao estao inclui- 
dos todos os tipos de virus associados com o cancer cervical. 
Dessa forma, como oferecem apenas protegao parcial, e neces- 
saria a manutengao do exame de Papanicolaou periodicamen- 
te, mesmo nas mulheres vacinadas, visando a prevengao do 
cancer do colo uterino. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que existem dois tipos de vacinas disponfveis 
contra o papilomavfrus humano (HPV), a Cervarix 5 
(bivalente) e a GardasiT (quadrivalente), conhecer suas 
principals caracterfsticas e indicagoes, alem de saber 
que o Ministerio da Saude do Brasil (por meio do 
Programa Nacional de Imunizagoes - PNI) adotou a 
quadrivalente. 

• Compreender que as vacinas contra o HPV sao 
exclusivamente profilaticas e nao apresentam indicagao 
para tratamento de lesoes ou infecgao pelo HPV ja 
existentes. 

• Conhecer os principals eventos adversos relacionados a 
vacinagao contra o HPV. 

• Saber que a vacina contra o HPV tambem esta indicada 
para meninos, embora ainda nao comtemplada no 
calendario vacinal do PNI. 

• Entender o conceito de protegao cruzada. 
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CAPITULO 10 


VIOLENCIA SEXUAL: 
QUANDO SUSPEITAR E 
COMO ACOMPANHAR? 

Maria de Lourdes Caltabiano Magalhaes 
Joao Tadeu Leite dos Reis 


Definigao 

Dentre as situagoes que permeiam a sociedade moderna, a 
violencia contra a pessoa e indiscutivelmente o evento bioeti- 
co da maior relevancia, nao somente pelos danos fisicos e psi- 
cologicos que causa, como tambem pelo numero de agoes ne- 
cessarias ao seu tratamento. 1 

Sabe-se que a violencia sempre esteve presente na historia 
da humanidade, se manifesta em todas as esferas do convivio 
social e e uma realidade sentida em todo o mundo. Por esse 
motivo, tornou-se ponto de convergence das preocupagoes e 
temores de todos, independentemente da condigao social, 
economica e de etnia. 2 

0 conceito de violencia abrange violencia fisica, negligen- 
cia, violencia psicologica e violencia sexual. 3 

A Conference Internacional da Organizagao das Nagoes Uni- 
das (ONU) sobre Populagao e Desenvolvimento no Cairo, em 1994, 
e posteriormente a da Mulher em Pequim, em 1995, langaram lu- 
zes sobre a questao da violencia sexual, considerando ser uma im- 
portante cesura nos direitos sexuais e reprodutivos de mulheres e 
adolescentes. Da mesma forma, o Conselho Economico e Social 
das Nagoes Unidas classificou a violencia sexual como “urn proble- 
ma de saude publica” a ser combatido em todo o mundo e por to- 
dos os governos, sugerindo a questao em sua plataforma de agoes. 2 

Define-se a violencia sexual contra criangas e adolescentes 
(C/A) como o envolvimento destes em atividades sexuais com 
urn adulto ou com qualquer pessoa urn pouco mais velha ou 
maior, entre as quais haja uma diferenga de idade, de tamanho 
ou de poder, em que a crianga ou o adolescente e usado como 
objeto sexual para gratificagao das necessidades ou dos desejos 
do adulto, sendo ela(e) incapaz de dar urn consentimento cons- 
ciente por causa do desequilibrio no poder ou de qualquer inca- 
pacidade mental ou fisica. Essa pratica e considerada crime, 
mesmo se exercida por urn familiar. Criangas e adolescentes 
nao estao preparados fisica, cognitiva, emocional ou socialmen- 
te para enfrentar uma situagao de violencia sexual. A relagao se- 
xualmente abusiva e uma relagao de poder entre o adulto que vi- 
tima e a crianga e/ou adolescente que e vitimizada(o). 4 


Conforme definigao da Agenda de Noticias dos Direitos da 
Infancia (ANDI), a violencia sexual contra C/A tern origem 
nas relagoes desiguais de poder. Dominagao de genero, classe 
social e faixa etaria, sob os pontos de vista historico e cultural, 
contribuem para a manifestagao de abusadores e explorado- 
res. A vulnerabilidade da crianga e/ou adolescente, sua difi- 
culdade de resistir aos ataques e o fato de a eventual revelagao 
do crime nao representar grande perigo para quern o comete 
sao condigoes que favorecem sua ocorrencia. 5 

Incidencia e prevalencia 

Pesquisa realizada pela Organizagao Mundial da Saude 
(OMS) mostrou que 20% das mulheres e 10% dos homens 
foram vitimas de abuso sexual na infancia, e 30% das pri- 
meiras experiencias sexuais sao forgadas. 6 A quantidade e a 
qualidade dos dados dispomveis em todo o mundo sao rela- 
tivamente inferiores ao real, e sua comparagao e dificil em 
virtude das definigoes, metodologias de coleta de informa- 
goes, notificagoes e legislagoes diferentes. Nao e possivel 
avaliar com exatidao a prevalencia da violencia sexual a par- 
tir das estatisticas da policia ou de servigos que atendem es¬ 
ses casos, porque apenas pequena parte das vitimas denun- 
cia ou procura atendimento. 7 Acredita-se que as vitimas 
tendem a silenciar sobre o assunto, seja por medo de repre- 
salia, vergonha ou sentimentos de humilhagao e culpa. 8 
Apesar do timido percentual de denuncias, a agressao sexual 
e urn crime cada vez mais reportado, acometendo 12 milhoes 
de mulheres a cada ano em todo o mundo. 7 

Urn artigo de 2015 da Coordenagao de Enfrentamento da 
Violencia Sexual contra Criangas e Adolescentes da Secretaria 
de Direitos Humanos do Parana forneceu os seguintes dados 
sobre as denuncias de violencia: 9 

• no ano de 2013, o Disque 100 recebeu e encaminhou 124.079 
denuncias de violencia contra C/A; desse total, 31.761 denun¬ 
cias estao direcionadas ao contexto da violencia sexual; 

• ate novembro de 2014, foram recebidas 88.091 denuncias di¬ 
recionadas a C/A; dessas, 25% informavam casos de violen- 



VIOLENCIA SEXUAL: QUANDO SUSPEITAR E COMO ACOMPANHAR? • 2233 


cia sexual; dessas, 84% eram denuncias de abuso sexual e 
24% de exploragao sexual; 

• no ranking das regioes que mais ofereceram denuncias de vio¬ 
lencia sexual contra C/A em 2014, estao: Nordeste 30,7%; Su- 
deste 32,45%; Sul 16,44%; Norte 9,36% e Centro-oeste 10,41%. 

As estatisticas mostram que, com frequencia, a violencia se¬ 
xual ocorre no lar, perpetrado pelo pai biologico ou padrasto 
com a “conivencia” da mae. Esta, geralmente, tern dificulda- 
de em identificar que a violencia vem ocorrendo por medo de 
perder o companheiro ou por tambem ter sofrido violencia 
sexual na sua infancia e/ou adolescencia, o que a deixa 
“imobilizada” para interromper a violencia que a sua filha 
esta vivendo. Em levantamento realizado no Adolescentro, 
ambulatorio de vivencia de violencia sexual da Secretaria de 
Saude do Distrito Federal, de maio de 2005 a margo de 2007, 
com 136 incidentes, encontrou-se a distribuigao ilustrada na 
Figural. 10 

A pouca significance do dado quantitative revela sua signi¬ 
ficance qualitativa; a escassa notificagao esta associada ao 
tabu cultural que cerca as questoes da sexualidade. Ha ainda 
urn aspecto a ser levado em consideragao: quando a violencia 
sexual e em criangas, muitas vezes nao se admite que sua pa- 
lavra possa ter a mesma credibilidade que se oferece a do 
agressor; tende-se a considerar seus relatos fantasiosos e 
acha-las incapazes de diferenciar o ludico do real, protegendo, 
incompreensivelmente, o abusador. 10 


Classificagao, quadro clinico e diagnostic© 

A violencia sexual pode ocorrer em duas circunstancias: intra¬ 
familiar e extrafamiliar. 2 

A violencia sexual intrafamiliar ou incestuosa e definida 
como qualquer relagao de carater sexual entre urn adulto e 
uma crianga ou urn adolescente, ou entre urn adolescente e 
uma crianga, quando existe urn lago familiar ou relagao de res- 
ponsabilidade. Na maioria dos casos, o autor e uma pessoa 
que a crianga conhece, ama ou em quern confia. 

Essa modalidade e a que normalmente tern duragao mais 
longa, e as sequelas para as vitimas do ponto de vista biopsi- 
cossocial sao mais intensas. 

Ja a violencia sexual extrafamiliar ocorre fora do ambito da 
familia. 0 abusador e, na maioria das vezes, alguem que a 
crianga e/ou o adolescente conhece e em quern confia (vizi- 
nhos ou amigos, educadores, responsaveis por atividades de 
lazer, medicos, psicologos e psicanalistas, padres e pastores). 
Eventualmente, o autor da agressao pode ser uma pessoa to- 
talmente desconhecida. 

A violencia sexual intra e extrafamiliar pode se expressar de 
diversas formas: 

• violencia sexual sem contato fisico: assedio sexual; abuso se¬ 
xual verbal; telefonemas obscenos; exibicionismo; voyeuris- 
mo; pornografia ou por meio da internet; 

• violencia sexual com contato fisico: sao atos fisicos genitais 
que incluem caricias nos orgaos sexuais, tentativa de relagoes 
sexuais, masturbagao, sexo oral. 



Porcentagem 


Figura 1 Distribuigao dos autores por vinculo com a vftima, em porcentagem. 















2234 . TRATADO DE PEDIATRIA • SECAO 26 GINECOLOGIA 


Alguns autores subdividem essa categoria em com penetragao, 
podendo ser penetragao vaginal ou anal, com penis, dedos, lin¬ 
gua ou qualquer outro objeto. Independentemente da forma 
de violencia sexual, e importante ressaltar que mesmo aquela 
sem contato fisico pode ter consequencias biopsicossociais 
importantes a essa crianga e/ou adolescente, e por isso e tam- 
bem considerada violencia sexual; em razao das concepgoes 
de genero seculares em nossa sociedade, tende-se a considerar 
violencia sexual “apenas” quando ocorre penetragao. 10 Para 
nao se ter duvida, a definigao de estupro deve sempre ser lem- 
brada: “qualquer forma de coito (vaginal, anal, oral ou manipu- 
lagao genital), se for contra o consentimento inteligente e res- 
ponsavel da vitima, seja ela do sexo feminino ou masculino”. 

Como a violencia contra C/A apresenta-se sob diversas for¬ 
mas, urn sintoma ou sinal isolado nao permite afirmar sua 
existencia. Por esse motivo, e fundamental o olhar atento e 
critico da equipe de saude mediante os problemas identifica- 
dos - seja de ordem fisica, sexual ou emocional - procurando 
a sua correlagao com o relato da possivel vitima, dos familiares 
ou pessoas de sua convivencia sobre o ocorrido.il 

Os sintomas podem se manifestar logo apos a agressao, ou 
em medio e longo prazo. 12 

Manifestagoes clinicas 11 

Transtornos em pele, mucosas e tegumento 

• Contusoes e abrasoes, principalmente em face, labios, nade- 
gas, bragos e dorso; 

• lesoes que reproduzam a forma do objeto agressor (fivelas, 
cintos, dedos, mordedura); 

• equimoses e hematomas em tronco, dorso e nadegas, indi- 
cando datas diferentes da agressao; 

• alopecia resultante de arrancamento brutal e repetido dos cabelos; 

• queimaduras em dorso e genitais, com marcas do objeto (ci- 
garro, por exemplo); 

• lesoes endobucais ocasionadas por laceragao do freio da lin¬ 
gua por tentativa de introdugao forgada de alimentos; 

• sindrome da "orelha de lata": equimose unilateral, edema ce¬ 
rebral ipsolateral e hemorragia retiniana; 

• facies de boxeador, por traumatismo facial. 

Transtornos musculoesqueleticos 

• Fraturas multiplas: ossos longos em diferentes estagios de 
consolidagao, secundarias a torgao com sacudidelas violentas, 
com rapida aceleragao-desaceleragao; 

• fraturas de costelas em menores de 2 anos; 

• fraturas de cranio ou traumatismo craniano por choque direto 
ou sacudidas vigorosas concomitantes com edema cerebral, 
hematoma subdural e hemorragia retiniana, podendo tam- 
bem se manifestar por convulsoes, vomitos, cianose, apneia e 
alteragoes de deficit motor; 

• hematoma subperiosteal de diferentes estagios (sindrome da 
crianga espancada). 

Transtornos viscerais 

Ruptura subcapsular de rim e bago, trauma hepatico ou de 
mesenterio que necessite de intervengao cirurgica de urgencia. 


Transtornos geniturinarios 

Lesoes na area genital e no perineo: observar presenga de dor, 
sangramento, infecgoes, corrimento, hematomas, cicatrizes, 
irritagoes, erosoes, assaduras, fissuras anais, hemorroidas, 
pregas anais rotas ou afrouxamento do esfmcter anal, dimi- 
nuigao do tecido ou ausencia himenal, enurese, infecgoes uri- 
narias de repetigao sem etiologia definida. 

Transtornos psicologicos 

• Aversao ao contato fisico, apatia ou avidez afetiva; 

• retardo psicomotor sem etiologia definida, com melhora 
quando a crianga se separa da familia (hospitalizagao); 

• transtorno do sono ou da alimentagao; 

• episodios de medo e panico; 

• isolamento e depressao; 

• conduta agressiva e irritabilidade; 

• interesse precoce em brincadeiras sexuais ou conduta sedutora; 

• choro facil sem motivo aparente; 

• comportamento regressivo; 

• comportamento autodestrutivo; 

• comportamento submisso; 

• desenho ou brincadeiras que sugerem violencia; 

• baixo nivel de desempenho escolar; 

• fugas, mentiras, furto; 

• tentativa de suicidio; 

• fadiga; 

• baixa autoestima; 

• aversao a qualquer atividade de conotagao sexual. 

Atendimento, tratamento, prognostico 
e prevencao 

0 hospital e o local para onde se dirigem C/A com lesoes, as 
vezesgraves, e em risco de vida, eeo espago em que se pode 
atuar para interromper o circulo dessa violencia. 13 

0 atendimento requer a atengao de uma equipe multipro- 
fissional, em que os papeis e responsabilidades de cada mem- 
bro devem estar bem definidos, conforme a estrutura disponi- 
vel no servigo. 0 registro e a notificagao dos casos tambem 
devem estar sistematizados na divisao de tarefas da equipe. 
Caso o hospital ou a unidade de saude nao possua urn progra- 
ma especifico para o atendimento a vitimas de violencia se¬ 
xual, o medico pode realizar o primeiro atendimento e tomar 
as medidas necessarias. 

Segundo o Ministerio da Saude: 

0 ideal e que esse tipo de atendimento seja prestado por equipe mul- 
tiprofissional composta por medicos , psicologos, enfermeiros e as- 
sistentes sociais. Entretanto, afalta de urn dos profissionais da equi¬ 
pe - com excegao do(a) medico(a) - nao inuiabiliza o atendimento. 14 

A relagao do profissional com a pessoa que acompanha a 
crianga ou o(a) adolescente deve ser firme, sincera e, ao mes¬ 
mo tempo, demonstrar a sensibilidade de que esse tipo de pro- 
blema requer acolhimento com carinho e respeito, evitando- 
-se a discriminagao de qualquer natureza. 

0 espago fisico hospitalar para atendimento das vitimas 
devera refletir a preocupagao com a privacidade, sem, no en- 
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tanto, estigmatizar as criangas e os adolescentes ali atendidos, 
com placas indicativas nas salas para atendimento a vitimas 
de violencia. 0 espago ideal deve constar de sala privativa para 
atendimento onde possam atuar o assistente social e o psico- 
logo, alem de urn consultorio medico com sala de exame gine- 
cologico e pequeno armario contendo medicamentos para a 
profilaxia de DST/aids e anticoncepgao de emergencia. Deve 
dispor ainda de centra cirurgico, mesmo que pequeno, para os 
atendimentos que necessitem de corregao cirurgica de urgen- 
cia e para a realizagao de abortos previstos por lei. 1 

A Figura 2 ilustra um fluxograma geral para atendimento as 
pessoas vitimas de violencia. 13 

Atendimento medico 

Ao ser procurado para atender uma crianga ou um(a) adoles- 
cente vitima de violencia sexual, o profissional medico deve 
agir de forma indiscriminada, tanto em relagao ao paciente 
quanto aos seus familiares, segundo o que preceitua o Codigo 
de Etica Medica em seu art. l e : “A Medicina e uma profissao a 
servigo da saude do ser humano e da coletividade e deve ser 
exercida sem discriminagao de qualquer natureza”. 15 

Esse atendimento, de maneira ideal, deveria acontecer 
nos Centros de Referenda ao Atendimento as Vitimas de 
Violencia Sexual, prioritariamente ate 72 horas do ocorrido, 
para a correta profilaxia de DST virais e nao virais, da gravi- 
dez indesejada e para o atendimento multiprofissional. Os 
profissionais, alem das providencias legais, fazem um acom- 
panhamento da vitima e de seus familiares, atitude extrema- 
mente desejavel naqueles casos em que se questiona o pai ou 
padrasto como agente ativo. So o efetivo acompanhamento 
podera coibir recorrencias de agressao sexual dentro da fa- 
milia, alem de ajudar a garantir a seguranga fisica da vitima. 2 

Em qualquer situagao, a recusa medica ao atendimento e 
caracterizada como omissao de socorro de acordo com o art. 
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Figura 2 Fluxograma geral para atendimento as pessoas 
vitimas de violencia. 13 


13, §2 e , do Codigo Penal Brasileiro, e a exigencia de apresenta- 
gao de boletim de ocorrencia (BO) e laudo do Instituto Medico 
Legal (IML) para atendimento e ilegal. 1617 

0 atendimento medico deve ser realizado sem a preocupa- 
gao de estar prejudicando a avaliagao pericial, pois no ordena- 
mento juridico brasileiro consta que o bem maior do individuo 
e a sua propria vida. 

Nos casos de violencia, todos os dados obtidos a respeito 
da vitima devem ser cuidadosamente registrados no prontua¬ 
rio, uma vez que a justiga pode solicitar copia da documenta- 
gao da unidade de saude. 0 profissional deve realizar a anam- 
nese e o exame fisico de forma cuidadosa. No caso de criangas, 
o exame devera ser realizado, se possivel, na presenga do res- 
ponsavel. Os(as) adolescentes e as criangas maiores devem ser 
orientados previamente sobre todos os procedimentos que se- 
rao realizados. 

Para a anamnese detalhada, a identificagao dos casos pode 
ser feita por meio do relato da vitima (no caso de criangas, 
adolescentes e pessoas com deficiencia cognitiva, por familia¬ 
res ou responsaveis) ou por evidences de lesoes genitais du¬ 
rante exame clinico; nessas circunstancias, a abordagem pro¬ 
fissional e facilitada. No entanto, os relatos espontaneos e os 
sinais de violencia nao estao evidentes em um numero expres- 
sivo de casos. 18 

Exame fisico completo com especial atengao para: boca, 
mamas, genitais, regiao perineal, nadegas e anus. E importan- 
te descrever detalhadamente as lesoes. 119 

Ao exame ginecologico, usar sempre um par de luvas, pois 
o fato de tocar no(a) cliente ou no material de coleta de exa¬ 
mes com a mao pode deixar DNA do(a) medico(a) no material 
coletado. 

0 medico deve ser criterioso, com descrigao minuciosa na 
ficha de atendimento/prontuario das lesoes encontradas; se 
possivel com registro fotografico. 

Coleta de material para a identificagao do(a) agressor(a): 119 

• das roupas do(a) cliente: deixar secar em ar ambiente e guar- 
dar em saco de papel; 

• dos pelos pubicos: caso tenha secregao na regiao dos pelos 
pubicos, coletar uma amostra e acondicionar em papel, deixar 
secar ao ar ambiente e guardar em envelope comum; 

• de conteudo vaginal e endocervical, oral ou anal, com swab de 
algodao. 0 material deve ser fixado em papel de filtro poroso, 
esteril, deixado secar em ar ambiente e ser armazenado em en¬ 
velope comum. Identificar com nome da vitima, data da agres¬ 
sao e da coleta. 0 material deve ficar a disposigao da Justiga; 

• caso haja microscopio disponivel, deve-se realizar a pesquisa 
de espermatozoide em lamina a fresco, com solugao salina; 

• reparo das lesoes: realizar, se possivel, no local do atendimen¬ 
to ou no centra cirurgico, quando necessario, e promover a co- 
bertura com antibioticos e analgesicos. 1 

Exames laboratoriais e profilaxia 

• Bacteriologia do conteudo vaginal e anal; 

• cultura para Neisseria gonorrhoeae , pesquisa de Chlamydia 
trachomatis e papilomavirus humano (HPV), quando houver 
suporte laboratorial; 
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• solicitar a sorologia para sifilis, hepatites B e C, anti-HIV e tes¬ 
te de gravidez; exames necessarios para avaliagao do estado 
anterior ao episodio de violencia. A sorologia anti-HIV deve 
ser realizada apos o compromisso verbal no momento do 
atendimento de emergencia; 19 

• a profilaxia das DST nao virais deve ser iniciada ate 72 horas 
apos a violencia. 

Tratamento profilatico recomendado pelo 
Ministerio da Saude 

Adultos e adolescentes com mais de 45 kg: penicilina benzati- 
na 1.200.000 UI intramuscular (IM) + azitromicina 1,0 g, via 
oral (VO), com ou sem ceftriaxona, 1,0 g, VO. 

Criangas e adolescentes com menos de 45 kg: ceftriaxona 
125 mg, penicilina benzatina 600.000 UI, IM + azitromicina 
20 mg/kg (maximo 1,0 g), VO, dose unica. 0 metronidazol e 
outros derivados imidazolicos podem apresentar interagoes 
medicamentosas importantes com ritonavir; por esse motivo, 
deve-se evitar o uso concomitante. Esquema alternativo com 
quinolonas: ofloxacino, ceftriaxona 1,0 g, IM, ciprofloxacino, 
400 mg, a cada 12 horas durante 3 dias. 

Contracepgao de emergencia: ate 5 dias, deve ser realizada 
em todas as pacientes expostas a gravidez por contato certo 
ou duvidoso com semen, independentemente do periodo do 
ciclo menstrual em que se encontrem e que ja tenham tido a 
primeira menstruagao; o risco de gestagao advinda do estu- 
pro oscila de 4 a 7%. Administrar contracepgao hormonal a 
base de levonorgestrel em dose unica oral de 1,5 mg ou 2 
comprimidos de 0,75 mg (primeira dose no momento imedia- 
to ao atendimento e a segunda apos 12 horas). 119 A contracep¬ 
gao de emergencia deve ser utilizada preferencialmente nas 
primeiras 24 horas, mas pode-se administrar com uma 
seguranga contraceptiva menor ate o 5 e dia apos o ato de vio¬ 
lencia sexual. 

Prevengao de hepatite B 

• Indicada em casos de violencia com exposigao ao semen, san- 
gue ou outros fluidos corporais do agressor ate 14 dias apos a 
violencia sexual; 

• contraindicada em mulheres e criangas imunizadas correta- 
mente ou em situagoes de abuso cronico; 

• dose unica de imunoglobulina humana anti-hepatite B, IM, 
0,06mL/kg. 

Prevengao de infeccao pelo HIV 
0 HIV acomete 0,8 a 2,7% das pacientes, com risco variavel de 
acordo com o numero e o perfil dos agressores, se houve ou 
nao ejaculagao e o local das lesoes (sexo anal 0,1 a 3%; vaginal 
0,08 a 0,2%; oral 0,0 a 0,04%); maior suscetibilidade em me- 
ninas em razao da imaturidade da mucosa vaginal. 

A prevengao e indicada nos casos de penetragao anal/vagi¬ 
nal com ou sem coito oral; deve ser iniciada ate 72 horas apos o 
crime sexual e mantida por 4 semanas. 

E contraindicada se for usado preservative masculino ou 
feminino durante o crime sexual ou se for realizado o teste ra- 
pido anti-HIV no agressor com resultado negativo. 


0 acompanhamento ambulatorial deve ser semanal nas 4 
primeiras semanas, e devera ser solicitado o hemograma com¬ 
plete, provas de fungao hepatica e sorologia. 

Em razao do dinamismo da indicagao das drogas antirre- 
trovirais, sempre que houver necessidade de as utilizar, deve- 
-se reavaliar qual o melhor esquema a ser utilizado. 

Outras medidas 

Realizar vacinagao antitetanica, em caso de ferimentos perfu- 
rocortantes ou contato com a terra. 

Quando a violencia sexual resultar em gravidez, esta pre- 
visto no Codigo Penal Brasileiro, em seu art. 128, inciso II, a 
realizagao de aborto legal. As requisigoes podem partir tanto 
das autoridades policiais quanto do Ministerio Publico, como 
do Juiz de Direito, nos casos de apuragao criminal; exclusiva- 
mente do Juiz de Direito, nos casos civis; e da chefia imediata, 
nos casos administrativos. 

Seguimento laboratorial 

0 acompanhamento sorologico devera estar complete em urn 
espago de 6 meses, quando as possibilidades de viragem soro- 
logica serao rmnimas. 

Em 2 semanas, devem-se repetir: hemograma complete, 
plaquetas, TGO e TGP. 

Em 6 semanas e em 3 meses: anti-HIV e VDRL. 

Em 6 meses: anti-HIV e sorologia para hepatites B e C. 

Notificagao dos casos de violencia: 
assistencia medica e a lei 

Embora todas as pessoas tenham o dever de notificar as autori¬ 
dades quando ocorre urn caso de vitimizagao de C/A, os profis- 
sionais da saude que interagem com esse segmento sao os 
maiores responsaveis por essa medida, tornando possivel de- 
sencadear os mecanismos de protegao. Desses profissionais, o 
medico tern urn papel fundamental na identificagao, tratamen¬ 
to e prevengao de C/A vitimas de maus-tratos, por frequente- 
mente atender casos dessa natureza. 0 nao cumprimento des- 
sa responsabilidade decorre da falta de conhecimento da lei 
por alguns profissionais da saude, ou por eles nao estarem con- 
vencidos de que devem exercer esse papel. 2 

0 art. 245 do ECA define como infragao administrativa a 
nao comunicagao de violencia e maus-tratos pelos medicos, 
professores ou responsaveis por estabelecimento de atengao 
a saude e de ensino fundamental, pre-escola, a autoridade 
competente, sujeita a multa de 3 a 20 salarios de referenda, 
aplicando-se o dobro em caso de reincidencia. 20 0 ECA nao 
cobra do profissional ou do gestor das instituigoes de saude 
uma atitude ou uma agao policial, nem devera haver qualquer 
eqmvoco nesse sentido. 0 que cabe ao profissional de saude e 
fazer chegar as autoridades competentes a necessaria infor- 
magao de que a crianga ou o(a) adolescente esta sendo vitima 
de maus-tratos (ou ha suspeita dessa ocorrencia). Vale ressal- 
tar que a notificagao nao se caracteriza como urn ato pessoal, 
mas uma obrigagao legal do ponto de vista profissional e ins- 
titucional, seja por meio da Comissao ou da Diregao do Servi- 
go de Saude. 
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A violencia sexual contra menores de 18 anos de idade deve 
ser obrigatoriamente comunicada ao Conselho Tutelar pelo 
servigo que atendeu o(a) paciente, para o devido acompanha- 
mento policial, ja que pela lei atual esse processo sera automa¬ 
tic, nao dependendo de representagao dos responsaveis pela 
vitima. 19 Os Conselheiros, alem das providencias legais, fazem 
um acompanhamento da vrtima e de seus familiares. 

Do ponto de vista legal, o crime de estupro sofreu significa- 
tivas alteragoes com a edigao da Lei n. 12.015/2009, que am- 
pliou o sujeito passivo do tipo, abrangendo, a partir de entao, 
homens e mulheres, bem como absorveu o crime de atentado 
violento ao pudor. 21 Houve a fusao dos anteriores art. 213 (es¬ 
tupro) e art. 214 (atentado violento ao pudor), e a substituigao 
do art. 224 (violencia presumida) pelo novo art. 217 (estupro 
de vulneravel): “Ter conjungao carnal ou praticar outro ato li- 
bidinoso com menor de 14 (quatorze) anos”. Pena: reclusao de 
8 (oito) a 15 (quinze) anos. Fica evidente que a intengao do le- 
gislador com essas alteragoes foi punir com mais vigor os que 
cometem crimes contra a liberdade sexual, principalmente 
quando ha o envolvimento de menores de idade. 0 crime de 
estupro de vulneravel, que substitui o antigo estupro median- 
te violencia presumida, ocorre qualquer que seja o meio de 
execugao, e ainda que haja o consentimento da vrtima. 17 ’ 21 

A equipe de saude deve buscar identificar organizagoes e 
servigos disponrveis na comunidade que possam contribuir 
com a assistencia a vrtima. 

Os membros da rede de protegao sao responsaveis pela de- 
fesa, pelo atendimento e pela responsabilizagao. 13 Para melhor 
assistencia a vrtima, esses membros devem trabalhar integra- 
dos, viabilizando o processo das agoes em rede. 

Consideragoes finais 

Alem da violencia estrutural a que sao submetidas as criangas e 
os(as) adolescentes em decorrencia das desigualdades sociais 
existentes em nosso meio, tambem sao violentadas dentro dos 
seus lares de inumeras maneiras, muitas vezes silenciosa e con- 
tinuamente. Todas as formas de violencia podem causar danos 
ao seu desenvolvimento biopsicossocial, em curto, medio e lon- 
go prazo. E preciso que se compreenda que o fenomeno da vio¬ 
lencia ultrapassa o domrnio exclusivo de uma area do conheci- 
mento, sendo necessario o atentamento para as multiplas 
determinagoes do singular e do coletivo e o envolvimento e o en- 
frentamento da questao tambem pelo medico, o que se da pelo 
seu comprometimento com a causa da crianga e do adolescente. 

E importante sempre lembrar que, no caso de violencia se¬ 
xual, o acompanhamento deve ser de mais ou menos 5 anos, 
sempre multiprofissional, interdisciplinar e interinstitucional; 
e a “alta”, em qualquer tipo de violencia, so e concedida apos a 
analise de toda a equipe para se ter a certeza de que todas as 
questoes foram bem elaboradas. 13 

No Brasil, o fenomeno da violencia tern mobilizado dife- 
rentes areas que procuram estabelecer parcerias e buscam 
diferentes estrategias de prevengao e intervengao, no enfren- 
tamento do problema. Essa pratica visa assegurar o cumpri- 
mento de princrpios legalmente assegurados no Estatuto da 
Crianga e do Adolescente (ECA), quanto as polrticas e progra- 


mas voltados a violencia social e interpessoal contra criangas e 
adolescentes. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Entender o conceito de violencia e principalmente da 
violencia sexual. 

• Entender a importancia da equipe de saude e do papel 
do medico no atendimento a vitima de violencia sexual. 

• Saber como atender e conduzir o atendimento, tanto 
do ponto de vista medico como legal, as vitimas de 
violencia. 

• Estar sensibilizado(a) para cooperar na protegao a 
vitima de violencia. 
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CAPITULO 11 


COALESCENCIA DE 
PEQUENOS LABIOS 

Erika Krogh 

Jose Alcione Macedo Almeida 


Conceito 

Caracteriza-se pela aderencia das bordas internas dos pequenos 
labios sobre o introito vaginal, formando-se na linha mediana 
uma membrana translucida que obstrui parcial ou completa- 
mente o canal vaginal (Figura 1), por vezes existindo apenas um 
orificio abaixo do clitoris por onde escoam a urina e o sangue 
menstrual. 1 ’ 2 Tambem e denominada de sinequia vulvar e de 
aderencia, aglutinagao ou fusao dos pequenos labios. 

Epidemiologia 

Acomete em torno de 0,6 a 5% das meninas pre-puberes, com 
um pico de incidencia entre 13 e 23 meses. 3 Raramente e en- 
contrada em recem-nascida. 

Fisiopatologia 

Ainda sem consenso, a etiologia e atribuida a causas diversas, 
mas acredita-se que a principal seja o hipoestrogenismo, teo- 
ria que se apoia no fato de ser rara em meninas ate a 6- sema- 
na de vida, as quais estao ainda sob os efeitos dos estrogenos 
maternos circulantes. 4 



Figura 1 Coalescencia de pequenos labios com aderencia 
dos bordos internos dos pequenos labios sobre o introito 
vaginal. Observa-se na linha mediana uma membrana 
translucida que obstrui completamente o canal vaginal. 


A coalescencia dos pequenos labios geralmente e adquirida, 
mas tambem pode ser congenita. Nesse caso, ocorre entre o 3 e 
e o 4 e mes de vida embrionaria. 5 A maioria dos autores consi¬ 
der como uma condigao adquirida. 6 

A patogenese nao e bem estabelecida, mas ha varias teo- 
rias: inflamagao da mucosa dos labios, resultante de higiene 
precaria, vulvite ou irritagao mecanica e uma certa proprieda- 
de viscosa decorrente do exagerado hipoestrogenismo, o que e 
normal na infancia. 6 

A caracteristica da pele e outro fator do qual dependeria a 
ocorrencia dessa alteragao. Pele delicada e hipopigmentada 
seria mais passivel de softer a adesao dos labios menores. 7 

Processos autoimunes inflamatorios, como ocorre no h- 
quen, penfigoide cicatricial, psoriases e eczemas, poderiam fa- 
vorecer a coalescencia dos pequenos labios. 7 

Para alguns autores, o traumatismo vulvar, inclusive por abu- 
so sexual, favorece o processo aderencial dos pequenos labios. 4 

Diagnostico 

Faz-se o diagnostic clinicamente pela inspegao da vulva, 
quando se detecta a linha de uniao dos pequenos labios. Na 
maioria das vezes essa uniao e incompleta e percebe-se um 
pequeno pertuito ao longo da linha mediana (Figura 2). Quan¬ 
do ha duvida, a incidencia de luz direta sobre essa linha me¬ 
diana mostra, por transparency, a verdadeira situagao anato- 
mica. 0 achado incidentalmente no exame de rotina nao e 
raro, pois muitas criangas sao assintomaticas e a descoberta e 
feita pela mae ou pelo medico pediatra. 

Outras vezes, as pacientes queixam-se de dihculdade para 
urinar ou da sensagao de perda de urina apos o ato miccional. 
Pode cursar com infecgao urinaria. 

Manifestagoes como prurido ou ardor vulvar acompanhado 
ou nao de corrimento vaginal tambem podem ser queixas. 

Fazendo-se a inspegao vulvar e leve afastamento lateral 
dos grandes labios, percebe-se a fusao dos pequenos labios na 
linha mediana, apresentando-se com coloragao palida, geral¬ 
mente com transparency (Figura 2). 7 
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Figura 2 Coalescencia de pequenos labios com pequeno 
pertuito ao longo da linha mediana. 


A aderencia pode ser bna, avascular e translucida ou uma 
rafe espessa na linha mediana vulvar. Em raras ocasioes, pode 
ser confundida genitalia ambigua, agenesia vaginal ou himen 
imperfurado. 7 

Tratamento 

Em relagao ao tratamento, independentemente da terapeutica 
preconizada, o medico deve orientar a mae ou a pessoa res- 
ponsavel pela crianga sobre a necessidade de boa higiene local, 
explicando detalhadamente sobre a doenga em questao e 
como podera ser feita a corregao com o tratamento estipulado. 

Em criangas assintomaticas com coalescencia parcial, na 
ausencia de complicagoes, ha quern preconize a conduta ex- 
pectante, pela possibilidade de resolugao com melhora da hi¬ 
giene, principalmente quando a crianga deixa de usar fraldas. 
Se a coalescencia persistir ate o inicio da puberdade, a estroge- 
nizagao bsiologica da mucosa pode promover a resolugao es- 
pontaneamente. 8 

Nos casos sintomaticos, diferentes tratamentos sao relata- 
dos. Quase sempre o tratamento topico e subciente, e e neces- 
sario que o medico tenha habilidade para convencer a mae da 
crianga a ser perseverante e fazer corretamente o tratamento. 

Recomenda-se uso topico de creme a base de estriol ou pro- 
mestriene uma vez ao dia, aplicado diretamente sobre a linha 
media da sinequia, massageando a regiao (pode-se usar coto- 
nete). Geralmente, a mae ou provedora e orientada a realizar o 
procedimento por 15 dias. Se necessario, da-se urn intervalo 
de 2 semanas do uso do creme e repete-se o tratamento por 
mais 15 dias. Apos a separagao, mantem-se a regiao higieniza- 
da e umedecida por periodo nao inferior a 1 mes. 

0 uso de apenas vaselina pura, com massagem delicada 
verticalmente no sentido uretra-anus, duas vezes ao dia apos 
o banho e higiene local, tambem surte bons resultados. 

Indica-se, ainda, a betametasona em creme a 0,05%. Deve- 
-se aplicar quantidade subciente para cobrir a fusao, duas ve¬ 
zes ao dia, fazendo leve pressao digital no sentido uretra-anus, 


por no maximo 45 dias. As reagoes adversas com o uso da be¬ 
tametasona sao eritema, foliculite, prurido, vesiculas, cresci- 
mento de pelos bnos e atroba da pele. 9 

0 grupo de Ginecologia da Infancia e Adolescencia do Hos¬ 
pital das Clmicas da Universidade de Sao Paulo, nas ultimas 
tres decadas, nao tern indicado cirurgia, pois o tratamento cli- 
nico tern resolvido, mesmo que em alguns casos demore mais 
de 1 mes. Usou-se no passado o creme de estrogenos conjuga- 
dos, mas a sua agao sistemica pode determinar surgimento de 
broto mamario ou escurecimento da regiao dos pequenos la¬ 
bios, quando o uso e prolongado. 10 

Apos uma intervengao cirurgica para separar os labios, e 
alta a possibilidade de voltarem a se unir, e forma-se uma cica- 
triz mais bbrosa que a original, sendo mais dificil seu trata¬ 
mento, alem dos riscos da anestesia e do trauma psicologico 
que ha em todo procedimento cirurgico. 

Apos abertura da fusao, o pediatra deve orientar a manter a 
regiao sempre lubribcada com oleo infantil ou cremes a base 
de vitamina A e D, a bm de evitar recidivas. 

Prognostico 

0 tratamento incorreto geralmente e a razao de sua falha. A 
taxa de recorrencia e em torno de 23 a 40%, e nao ha diferenga 
em relagao aos tratamentos propostos. 11 

Deve-se informar os pais e responsaveis que nao se trata de 
uma malformagao genital e, assim, acalma-los, esclarecendo o 
real diagnostico, tratamento e bom prognostico. Deve-se 
orientar quanto aos preceitos de higiene da genitalia da crian¬ 
ga, ja que em muitos casos as mas condigoes de higiene e a 
presenga de vulvovaginite favorecem a recidiva. 1 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Entender que a coalescencia dos pequenos labios se 
configura pela aderencia dos pequenos labios da vulva 
na linha mediana. 

• Saber que a coalescencia de pequenos labios tambem 
se denomina como sinequia vulvar, aderencia de 
pequenos labios e aglutinagao dos pequenos labios. 

• Compreender que a adesao pode ser total, mas e mais 
frequente na forma parcial, quando ha pertuito por 
onde escoa a urina. 

• Saber que o pico de incidencia se da entre 13 e 23 
meses de idade. 

• Identificar que a causa mais provavel de coalescencia 
de pequenos labios e o hipoestrogenismo. 

• Compreender que o diagnostico e clfnico pela inspegao 
da vulva, quando se detecta a linha de uniao dos 
pequenos labios. Na maioria das vezes, essa uniao e 
incompleta e percebe-se um pequeno pertuito ao longo 
da linha mediana. 

• Entender que o tratamento clfnico e o preferencial, 
massageando-se a linha de aderencia com creme de 
estriol ou mesmo vaselina. 
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ASPECTOSIMPORTANTES 
DO DIAGNOSTICO E 
ACOMPANHAMENTO 
PRE-NATAL DE 
ADOLESCENTES 


Cecilia Gomes Vianna 


Aspectos da epidemiologia da gravidez 
precoce no Brasil 

A gravidez na adolescencia tem sido identificada como um dos 
grandes problemas de saude publica tanto no Brasil como em 
muitos outros paises. Quando sao analisados os possiveis fa- 
tores etiologicos ligados ao incremento da gestagao nessa fai- 
xa etaria, pode-se perceber a complexidade desses fatores, 
pois eles apontam para a existence de uma enorme rede mul- 
ticausal, tornando, assim, os adolescentes vulneraveis a essa 
situagao. 1 

As taxas de fecundidade cairam de forma acelerada no Bra¬ 
sil nos ultimos 50 anos. A taxa de fecundidade total (TFT) era 
de 6,3 filhos por mulher em 1960, caiu para 5,8 filhos em 1970, 
reduziu para menos da metade em 2000 (2,4 filhos) e chegou 
a 1,9 filho por mulher em 2010. Contudo, embora a TFT brasi- 
leira ja esteja muito baixa, a gravidez na adolescencia ainda e 
relativamente alta. As taxas especificas de fecundidade (TEF) 
no Brasil, de acordo com os ultimos tres censos, indicam uma 
queda em todos os grupos etarios, menos entre as adolescen¬ 
tes (15 a 19 anos). 2 ’ 3 

O censo de 2010, porem, mostrou que a fecundidade conti- 
nuou caindo nao so em todos os grupos etarios acima dos 20 
anos, mas inclusive entre as mulheres mais jovens. A taxa era 
de 74,8 nascimentos para cada 1.000 adolescentes e jovens 
(15 e 19 anos) em 1991, subiu para 89,5 por 1.000 em 2000 e 
teve um declmio para 67,2 por 1.000 em 2010. 2 ’ 3 

Mesmo com a queda da fecundidade em adolescentes e jo¬ 
vens (15 a 19 anos) entre 2000 e 2010, o Brasil continua tendo, 
nesse grupo etario, uma fecundidade especifica bem mais ele- 
vada nao so em relagao aos paises europeus, mas inclusive em 
relagao a outros paises com menor grau de desenvolvimento e 
urbanizagao, como Africa do Sul, Indonesia, Tailandia, China 
e Libia. No caso deste ultimo, o contraste e marcante, pois a 
Libia possui uma TFT de 2,38 filhos por mulher, mas possui 
uma fecundidade de apenas 2,5 nascimentos por 1.000 maes 
adolescentes contra uma taxa de 70 por 1.000 maes adoles¬ 
centes no Brasil. 2 


Preocupante foco da problematica da gravidez precoce no 
Brasil e o fato de a porcentagem de queda total ser bem me¬ 
nor entre as classes sociais mais baixas. Quando se olha para 
as causas multifatoriais da gravidez precoce na adolescencia, 
e possivel notar no Brasil algumas peculiaridades vivencia- 
das predominantemente por meninas de familias mais po- 
bres, como: escolas de ma qualidade, absenteismo escolar, 
ausencia de projeto de vida e consequentes unifies consen¬ 
sual precoces com o fito inconsciente de fuga. Esses pontos 
fazem parte dos fatores que corroboram a ocorrencia de ges¬ 
tagao na adolescencia, contribuindo para a ideia de que exis- 
te uma complexa rede causal para a gravidez precoce, assim 
tambem como pulverizando a responsabilidade do fenome- 
no tanto para o Estado, para os servigos de saude, para a fa- 
milia, como para toda a sociedade brasileira. 

E necessario que as familias e o Estado se preparem para 
oferecer informagfies e metodos de regulagao da fecundidade 
para todos os adolescentes e jovens, com equidade de genero. 
E preciso colocar em pratica o que esta definido na Constitui- 
gao Brasileira e na Lei n. 9.263/1996 (Lei do Planejamento Fa¬ 
miliar), ou seja, e preciso que o Estado fornega informagfies e 
meios para o pleno exercicio dos direitos reprodutivos e para a 
pratica do sexo seguro, para que a juventude possa usufruir de 
uma sexualidade prazerosa e sem medo ou embaragos 
de qualquer ordem, gozando de uma efetiva autonomia entre 
sexualidade e procriagao. 2 

A fase da adolescencia traz o confronto com as tarefas im- 
portantes para o seu desenvolvimento, como construgao da 
sua identidade, procura de novas relagfies significativas (ami¬ 
gos, namorados), afirmagao da personalidade, exercicio pleno 
da sexualidade e fungao reprodutora, autoestima e indepen¬ 
dence. Essas experiences adquiridas sao necessarias e fun¬ 
damental para o seu amadurecimento psicossocial. Dessa 
forma, o bem-estar psicologico da adolescente esta relaciona- 
do tanto as influences das diversas situagfies vivenciadas no 
seu cotidiano quanto as experiences e transformagfies sofri- 
das nessa epoca. 4 



ASPECTOS IMPORTANTES DO DIAGNOSTICO E ACOMPANHAMENTO PRE-NATAL DE ADOLESCENTES • 2243 


Diagnostico da gravidez na adolescencia 

0 inicio precoce do pre-natal constitui agao importante para 
qualquer caso de gravidez. Entretanto, a revelagao tardia sobre 
a existencia da gestagao e comum na adolescencia, por medo 
da reagao, principalmente, dos familiares. E comum o julga- 
mento por parte dos cuidadores e da sociedade, culpabilizan- 
do de forma isolada a menina por ter engravidado. 

Dessa forma, sabendo-se que o julgamento e fator de nao 
confianga e entrega por parte das adolescentes, os profissionais 
de saude, por sua vez, devem assumir postura com urn olhar 
mais amplo sobre a ocorrencia da gravidez na adolescencia. 

A ocorrencia de gravidez na faixa etaria da adolescencia 
possui causa multifatorial complexa, listando-se os fatores 
mais prevalentes: 

• desestruturagao familiar; 

• falta de dialogo entre pais e filhos; 

• desprotegao por parte dos cuidadores; 

• maturagao precoce; 

• iniciagao sexual precoce; 

• casamento e uniao consensual precoce, muitas vezes em de- 
correncia de desestruturagao familiar; 

• escolas desestruturadas com apoio e vinculagao deficiente 
entre alunos e educadores; 

• absenteismo escolar; 

• ausencia de projeto de vida; 

• informagao sexual sobre metodos contraceptivos e doengas se- 
xualmente transmissiveis nas escolas e centros de saude, por 
meio de abordagem pouco eficaz, encontrando-se pouca rela¬ 
gao entre o conhecimento e a mudanga de comportamento; 

• profissionais de saude com pouco manejo em relagao as pecu- 
liaridades e dificuldades da adolescencia; 

• desinformagao entre os profissionais de saude a respeito dos 
direitos do adolescente; 

• desejo inconsciente de gravidez com o pensamento magico 
de que uma gestagao e urn bebe trarao uma vida melhor. 4-6 

0 profissional de saude que acompanha a adolescente deve ro- 
tineiramente indagar a respeito dos ciclos menstruais, tanto 
por se tratar de periodo comum de ocorrencia de irregularida- 
de menstrual como para rastrear gravidez. Nos dois primeiros 
anos de idade ginecologica, e habitual a ocorrencia de ciclos ano- 
vulatorios irregulares com ate 2 meses sem menstruar, sendo 
necessario, portanto, perguntar sobre a pratica de relagoes 
sexuais, mesmo em idades mais precoces, como abaixo de 14 
anos. 

0 diagnostic de gravidez e feito por dosagem sangumea do 
hormonio gonadotrofina corionica humana (hCG), costuman- 
do-se dosar apenas a fragao beta do hCG. Enquanto o beta- 
-hCG sangufneo pode estar positivo ja no primeiro dia de atra- 
so menstrual, os testes com beta-hCG urinario sao melhores 
quando feitos apos 1 ou 2 semanas de atraso menstrual, para 
se evitar falso-negativos. 7 

Em gestagoes mais avangadas, pode-se identificar o saco 
gestacional (estrutura que abriga o embriao) a partir da 5 3 se- 
mana de gravidez por meio da ultrassonografia transvaginal 
ou a partir da 1- semana atraves da ultrassonografia abdomi¬ 


nal. 7 E importante, contudo, levar em consideragao que a qua- 
se totalidade das gestagoes na adolescencia nao foi planejada 
nem mesmo desejada e, assim, pode-se constituir opgao mais 
cuidadosa obter o diagnostic de gravidez primeiramente via 
teste laboratorial para uma acolhida mais suave e em ambien- 
te mais confortavel e familiar. 

E comum a adolescente desconhecer a data da ultima 
menstruagao e assim, apos a confirmagao laboratorial de gra¬ 
videz, deve-se solicitar rotineiramente ecografia para o calculo 
da idade gestacional. Uma datagao precoce constitui urn dos 
pilares para urn pre-natal cuidadoso, possibilitando urn acom- 
panhamento preciso do crescimento fetal e evitando compli¬ 
cagoes no final da gestagao. 

A ecografia, portanto, deve ser realizada o mais precoce- 
mente possivel, a fim de nao se perder o melhor momento 
para a datagao, que e de ate 14 semanas, periodo em que ainda 
e possivel obter o comprimento cabega-nadega do feto. Dessa 
forma, o profissional que diagnosticou a gravidez, antes mes¬ 
mo de encaminhar para o pre-natal, deve prescrever o acido 
folico e solicitar a ecografia gestacional. 

Aspectos do pre-natal da adolescente 

A rotina de pre-natal na adolescencia segue os mesmos para- 
metros e rotinas preconizados pelo Ministerio da Saude para 
as mulheres adultas, do ponto de vista biomedico. Contudo, 
varios estudos que avaliam o prognostic da gestagao em ado¬ 
lescentes tern identificado nesse grupo maior probabilidade de 
alguns desfechos obstetrics desfavoraveis, como baixo peso 
ao nascer, prematuridade, pre-eclampsia, entre outros. 8 Difere, 
portanto, em relagao as complicagoes gestacionais mais preva¬ 
lentes nessa faixa etaria e principalmente nas dificuldades e 
repercussoes psicossociais da gravidez na adolescencia. 

No que diz respeito as complicagoes gestacionais, com re¬ 
percussoes medicas, na faixa etaria precoce, podem ser lista- 
dos como mais relevantes: 

• Hipertensao: a incidencia relatada entre adolescentes gravi¬ 
das na literatura varia de 12 a 31%. As cifras mais baixas en- 
contradas sao decorrentes do cuidadoso controle dos fatores 
de risco. No outro extremo, numeros elevados de gestantes 
portadoras de pre-eclampsia grave e eclampsia sao resultado 
de controle pre-natal inadequado ou insuficiente. 9 

• Diabete gestacional: nao foi identificado maior risco de desen- 
volvimento de diabete gestacional na faixa etaria em questao. 
Pelo contrario, gravidas adolescentes parecem apresentar me- 
nor incidencia de diabete melito gestacional, quando compa- 
radas com mulheres adultas. 8 Por outro lado, nao se pode dei- 
xar de considerar as adolescentes portadoras de diabete tipo 1 
ou 2. Existe evidencia de que a gravidez em adolescentes dia- 
beticas e mais comum quando nao ha controle glicemico ade- 
quado. Ou seja, em razao do estilo de vida e do grau de matu- 
ridade imprevisiveis, proprios do adolescente, e muito pouco 
provavel a ocorrencia de uma gravidez planejada, com nor- 
malizagao dos niveis glicemicos antes e durante a gestagao. 
Dessa maneira, as adolescentes diabeticas apresentam eleva- 
do risco de desenvolver complicagoes na gestagao, evoluindo 
com desfechos obstetricos desfavoraveis. 8 
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• Anemia: a maior incidencia dessa condigao clinica entre ado- 
lescentes relaciona-se a espoliagao materna, decorrente de 
condigoes nutricionais insatisfatorias. 0 ganho ponderal in- 
suficiente durante a gravidez pode trazer consequencias dele- 
terias para sua evolugao. Alem de mas condigoes de nutrigao 
materna, muitas vezes presentes entre as maes de baixa ren- 
da, acrescenta-se a observagao de habitos dieteticos inade- 
quados e a diminuigao do apetite provocada por estados de 
ansiedade, tipico entre adolescentes. 9 

• Mortalidade materna: a gravidez aumenta o risco de mortali- 
dade materna nas idades extremas do periodo reprodutivo. 
Esse fato e agravado pelas altas taxas de abortamento provo- 
cado em condigoes desfavoraveis, revelagao tardia da existen¬ 
ce da gestagao e baixa adesao ao pre-natal pelas gestantes 
adolescentes. 9 

• Complicagoes do parto: as complicagoes mais graves do parto 
tendem a acometer meninas abaixo de 15 anos e sao piores 
ainda em menores de 13 anos. 9 A suposigao de que a pelve os- 
sea, nessa idade, nao teria atingido o padrao adulto por oca- 
siao do parto nao constitui o principal fator complicador do 
parto, e sim o sentimento de inseguranga, solidao, culpa e 
medo que estao presentes no momento do parto e que dificul- 
tam a obtengao de calma, foco, colaboragao e realizagao da for- 
ga e relaxamento adequados para a descida e expulsao do feto. 

• Parto pre-termo: a prematuridade e uma complicagao fre- 
quente entre recem-nascidos de maes adolescentes. Particu- 
larmente, entre as gestantes mais jovens, esse aspecto e qua- 
se urn consenso entre os autores. Observa-se que, entre as 
maes menores de 16 anos, a incidencia varia de 5 a 20%, e de 1 
a 9% entre as maiores de 16 anos, na dependencia da popula- 
gao estudada 10 . Alguns autores relacionam o risco para parto 
pre-termo com a incapacidade funcional da matriz uterina 
em manter a gravidez ate o termo. Entretanto, o parto pre-ter¬ 
mo entre as adolescentes e determinado por uma combina- 
gao de fatores que atuam de forma independente. 9 Fatores 
emocionais como ansiedade, medo, desamparo e inseguran¬ 
ga aumentam a incidencia de hipertonia uterina, enquanto a 
pouca vinculagao ao servigo de pre-natal corrobora a nao 
identificagao do problema. 

• Parto operatorio: o maior numero de cesareas em adolescen¬ 
tes e motivado, na maioria das vezes, pela crenga de que exis- 
te uma maior taxa de desproporgao cefalopelvica, fato que e 
referido por alguns autores. 9 Entretanto, mais uma vez, a difi- 
culdade para o sucesso do parto pelvico advem muito mais da 
dificuldade de coordenagao entre relaxamento e forga eficien- 
tes no momento do trabalho de parto, atitudes de desespero e 
panico consequentes da falta de amparo emocional, alem da 
sensagao de incapacidade vivenciada por grande parte das 
adolescentes com pouco apoio no periodo da gestagao. 

Repercussoes psicossociais da gravidez 
na adolescencia e uma abordagem mais 
adequada do profissional de saude 

Ao engravidar, a maioria das adolescentes no Brasil e inserida 
em programas de pre-natal comuns, junto com o publico adul¬ 
to, e suas dificuldades sao abordadas de forma nao especifica. 


Esse fato acarreta altos indices de absenteismo nas consultas 
de pre-natal e consequente agravamento das complicagoes 
medicas e psiquicas da gestagao precoce. 

A abordagem da adolescente gestante deve ser composta 
por olhar distinto, que busca enfoque nos fatos e problemas 
que afligem e desprotegem a adolescente em questao. Talvez o 
ponto mais importante no pre-natal de uma adolescente seja a 
vinculagao. E importante que ela saiba que pode contar com o 
servigo de saude para todas as suas dificuldades, inclusive as 
de ordem psicossocial. 

Sao aspectos importantes para uma abordagem adequada 
e sucesso do pre-natal de adolescentes: 

• Olhar e enfrentamento da situagao com sinceridade e realis- 
mo, mas ao mesmo tempo com acolhimento e amorosidade. 

• Estimular a presenga do companheiro, caso ele esteja presen¬ 
te na vida da adolescente, em todas as consultas e eventos do 
pre-natal. Trabalhar com o casal a responsabilidade compar- 
tilhada em relagao a gestagao. 

• Estimular a constante presenga da familia, se possivel mae e 
pai, ou o cuidador mais presente na vida da adolescente. Essa 
presenga nao e somente em relagao as consultas de pre-natal, 
mas tambem na vida e na participagao das fases da gestagao, 
estimulando as atitudes de protegao, cuidado e acolhimento 
da adolescente gestante por parte de sua familia. E de suma 
importance trabalhar com os pais o reconhecimento de que, 
apesar de sua filha agora ser uma futura mae, ela continua 
sendo filha e ainda uma adolescente em processo de amadu- 
recimento. 

• Trabalhar a responsabilizagao do casal na ocorrencia da gravi¬ 
dez, com desculpabilizagao, entendendo e trabalhando junto 
a eles os multiplos fatores que levaram a esse desfecho. A im¬ 
portance desse trabalho tern como finalidade ajudar a ado¬ 
lescente a perceber e compreender as varias questoes que a 
trilharam para uma gravidez precoce. Caso essa conscience 
dos fatos nao venha a tona, a probabilidade de ocorrencia de 
uma nova gravidez em curto tempo apos o parto e inevitavel, 
ja que as dificuldades que acarretaram essa primeira gestagao 
ainda estao presentes e despercebidas. 

• Pesquisar durante todo o periodo de pre-natal sobre a fre¬ 
quence escolar para aquelas meninas matriculadas na escola. 
Tambem para as que se encontram fora do sistema educacio- 
nal, abordar insistentemente o que significa a escola, os estu- 
dos, para que serve e quais portas e caminhos sua conclusao 
pode abrir. 0 incentivo a frequence escolar e construido em 
conjunto com o estimulo a construgao de urn projeto de vida. 
Para se obter exito nesse trabalho, e necessario encarar realis- 
ticamente as dificuldades vivenciadas por essas meninas, 
como vergonha do seu estado de gravidez, vergonha do corpo, 
medo do julgamento, desinteresse previo para com os estu- 
dos, alem das queixas fisicas inerentes a gravidez. 

• Desmistificar e explicar aspectos em relagao ao parto, ponto 
em que, geralmente, as adolescentes possuem grande inte- 
resse e medo. Falar sobre o parto, trabalho de parto, nao es- 
condendo aspectos reais sobre a dor que vira, mas ao mesmo 
tempo naturalizando-a e ajudando a adolescente a se colocar 
em situagao confortavel e segura sobre esses eventos futuros. 
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0 que deixa essas meninas inseguras e aflitas e muito mais o 
desconhecimento e os mitos impostos por uma sociedade 
cada vez mais desconhecedora dos beneficios do parto nor¬ 
mal. Esses beneficios sao ainda mais importantes quando re- 
feridos as adolescentes, por terem pela frente ainda muitos 
anos de vida reprodutiva. 4-6 

A experiencia da eqnipe de pre-natal do Adolescentro, em Bra¬ 
silia (Centro Especializado de Atengao Integral a Adolescen¬ 
tes com Transtorno Mental), e que, com boa vinculagao, esti- 
mulo a autoestima, apoio familiar e do companheiro, 
conhecimento e seguranga em relagao ao parto normal, as 
adolescentes possuem, na sua grande maioria das vezes, par- 
tos rapidos e faceis. Esse fato, contudo, nao e constatado nas 
maternidades onde adolescentes sao tratadas como adultas e 
realizaram o pre-natal em servigos comuns, observando nes¬ 
ses casos, meninas em desamparo e partos com grande sofri- 
mento, contribuindo consequentemente para as altas taxas de 
parto operatorio nessa faixa etaria. 

A gravidez na adolescencia e urn evento complexo e, mui- 
tas vezes, esta situado entre imaturidade, desinformagao, de¬ 
samparo e desejo. Portanto, seria ingenuo considera-lo unico 
ou depositario de todas as dificuldades e insucessos posterio- 
res. Cabe atentar para a singularidade de cada caso e auxiliar a 
adolescente no caminho da transformagao dessa gravidez pre- 
coce em aprendizado de amadurecimento e construgao dos 
projetos de vida. 4 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender que a gravidez na adolescencia ainda 
tem sido identificada como um dos grandes problemas 
de saude publica no Brasil. 

• Saber que um dos grandes desafios e fazer o 
diagnostico da gravidez e o inicio mais precoce possfvel 
do pre-natal. 

• Entender que a gravidez na adolescencia e multicausal 
dentro dos seus aspectos social, biologico e 
psicologico. 


• Saber que a rotina do pre-natal na adolescencia segue 
os mesmos parametros e rotinas preconizadas pelo 
Ministerio da Saude para as mulheres adultas. 

• Conhecer as principals complicagoes obstetricas e que, 
dentre elas, a prematuridade e a complicagao mais 
frequente entre recem-nascidos de maes adolescentes, 
principalmente entre as gestantes mais jovens. 
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CAPITULO 1 


VIAS LACRIMAIS 

Eduardo Alonso Garcia 


Introdugao 

A patologia mais frequente e a obstrugao congenita da via la¬ 
crimal, ocorrendo em mais de 50% dos recem-nascidos. Tra- 
ta-se de uma imperfuragao da valvula de Hasner no final do 
ducto lacrimonasal, com retengao de lagrima e secregao no 
sistema lacrimal. 

A resolugao espontanea atinge cerca de 85% dos casos no 6 e 
mes, e aproximadamente 90% com 1 ano de idade. 

Todo quadro de lacrimejamento deve ser encaminhado 
para urn oftalmologista para urn exame completo, para excluir 
alteragoes na cornea, palpebra e casos mais complexos, como 
o glaucoma congenito. 

Anatomia, embriologia e fisiologia 

A via lacrimal engloba urn sistema secretor (glandula lacri¬ 
mal) e urn excretor com pontos lacrimais, canaliculos (supe¬ 
rior, inferior e comum), saco lacrimal e conduto lacrimona- 


sal. Sua fungao e drenar a lagrima dos olhos para a cavidade 
nasal. 1 

0 sistema lacrimal comega sua formagao na 4 - semana de 
gestagao, proximo ao processo nasal e maxilar, e cresce tanto 
em diregao ao canto da palpebra e quanto em diregao a fossa na¬ 
sal. Na 12 - semana, ja apresenta bifurcagao na extremidade su¬ 
perior (futuros canaliculos). Urn canal no centra dessa estrutura 
inicia-se na 13 3 semana, progredindo do centra para as extremi- 
dades ate a 28 3 semana, com a abertura dos pontos lacrimais. A 
extremidade inferior abre-se na 32 3 semana, completando a 
passagem ate a cavidade nasal. Alguns recem-nascidos apre- 
sentam a imperfuragao dessa abertura por persistence de uma 
membrana (valvula de Hasner) ou por acumulo de detritos celu- 
lares. Esse e o local mais frequente de obstrugao congenita. 1-5 

Diversas alteragoes congenitas podem ocorrer no sistema 
lacrimal e em qualquer epoca do seu desenvolvimento fetal, 
como mostra a Figura 1. 



Figura 1 Esquema anatormico da via lacrimal. 
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Sistema secretor 

A glandula lacrimal ocupa a porgao superotemporal da orbita e 
esta dividida em lobulo orbital e palpebral por uma aponeuro- 
se. Sua diferenciagao embriologica da conjuntiva ocorre na 6- 
semana e esta com os lobulos formados na 35- semana, porem 
continua seu crescimento entre o 3 Q e o 4 e ano de idade. As 
glandulas acessorias palpebrais tern origem comum, porem 
nao migram para a orbita. 

As lagrimas tern agao protetora sobre os olhos (lubrificagao, 
bactericida), metabolica (oxigenagao) e optica. Inicia sua pro- 
dugao entre a l- e a 2- semana de vida. Apresenta uma secregao 
basica de cerca de 1 a 2 mcL/minuto, produzida pela glandula 
lacrimal e pelas glandulas acessorias das palpebras. 3 A glandula 
lacrimal produz 95% da camada aquosa da secregao basica e 
produz a secregao reflexa, que responde ao sistema nervoso 
central (SNC - V par) a partir de estfmulos externos (corpo es- 
tranho, cflios, poluigao), retinianos (luz intensa, fotofobia), psi- 
cologicos (choro) e atos convulsivos (rir, tossir, vomitar, bocejar). 

Cerca de 10 a 25% da lagrima sofre evaporagao; o restante e 
escoado pelo sistema excretor das vias lacrimais. 3 ’ 5 

A ausencia de glandula lacrimal e extremamente rara e, em 
geral, esta associada com outras anomalias congenitas (ausen¬ 
cia do globo ocular). A ausencia de lagrimas e anomalia pouco 
comum, geralmente bilateral, com glandula lacrimal presente, 
e apresenta sinais e sintomas de olho seco (ceratite, ulcera de 
cornea, queratinizagao conjuntival). Mais frequente que a au¬ 
sencia da lagrima, a hipossecregao de lagrimas tern sintomas 
de olho seco; pode estar associada a outras alteragoes congeni¬ 
tas ou denervagao congenita da glandula lacrimal. 2 

A fistula de glandula lacrimal apresenta-se no canto exter- 
no da orbita, com safda de lagrima por pequenos oriffcios cuta- 
neos, sem comprometimento do sistema lacrimal. 

Os tumores sao extremamente raros na infancia, com exce- 
gao do dermoide, envolvendo a glandula lacrimal. Pseudotumor 
tambem e raro, mas pode acometer a glandula lacrimal na ado- 
lescencia. Os tumores epiteliais malignos (celulas mistas, ade- 
nocistos e carcinomas) sao raros, mas ha relatos na infancia. 1 

Sistema excretor 

0 sistema excretor e dividido anatomicamente e para fins 
diagnostics e terapeuticos em porgao alta (pontos lacrimais, 
canalfculos superior e inferior e canalfculo comum) e porgao 
baixa (saco lacrimal e conduto lacrimonasal). 

Inicia-se nos pontos lacrimais (superior e inferior) no canto 
interno das palpebras e segue pelos canalfculos superior e in¬ 
ferior ate fundirem-se em urn so (canalfculo comum). 0 cana¬ 
lfculo comum desemboca no saco lacrimal, urn reservatorio 
com fungao de bomba exercida pelo seu componente elastic. 
Urn segmento longitudinal (conduto lacrimonasal) continua 
do saco lacrimal atraves de urn canal osseo ate atingir a fossa 
nasal no meato inferior, abaixo do corneto inferior. A unica 
porgao visfvel desse sistema sao os pontos lacrimais. 

Pontos lacrimais 

A ectopia ocorre geralmente associada ao mau posicionamen- 
to das bordas palpebrais (entropio, ectropio). A duplicidade 


costuma ocorrer na palpebra inferior, e unilateral e nao tern 
sintomas, pois sao integrados ao canalfculo. 

A imperfuragao consiste na persistence de uma membrana 
sobre o ostio, podendo acometer palpebras superior e inferior. 
Resolve-se perfurando a membrana com urn dilatador ou com 
sonda lacrimal de Bowman. 

A agenesia dos pontos lacrimais e uma anomalia no cresci¬ 
mento do segmento proximal ou no processo de canalizagao. 
Pode ocorrer agenesia do ponto lacrimal ou de todo o canalfcu¬ 
lo. 0 tratamento cirurgico pode ser apenas a abertura do cana¬ 
lfculo, com ou sem colocagao de tubo de silicone ou ate uma 
reparagao da comunicagao com a cavidade nasal (conjuntivo- 
-dacriocistorrinostomia) com tubo pirex de Lester-Jones. 

Todas essas alteragoes causam sintomas de obstrugao alta, 
com epffora sem secregao e sem acumulo no saco lacrimal. 

Canalfculos 

No traumatismo, a lesao mais frequente e a laceragao palpe¬ 
bral, com rotura do canalfculo inferior. 0 mecanismo de agao e 
a tragao da palpebra inferior (muito comum na mordida de 
cao), causando rotura no canto interno com secgao do canalf¬ 
culo inferior. 

A cirurgia de reparagao consiste na recateterizagao da via 
lacrimal e sutura com tutor na luz do canalfculo (tubo de sili¬ 
cone, bastao metalico) por 4 a 6 semanas para evitar a esteno- 
se do local. A corregao cirurgica pode ser realizada ate 3 a 5 
dias apos a lesao. 

Saco lacrimal 

A fistula do saco lacrimal e histologicamente identica aos ca¬ 
nalfculos e pode se canalizar por completo ou fechar esponta- 
neamente. Em geral, e assintomatica, a nao ser quando asso¬ 
ciada a obstrugao do conduto nasolacrimal. Nao ocorrendo a 
regressao da fistula, pode ser necessario realizar a exerese 
para evitar infecgao. 

Mucocele (dacriocele, amniocele) e uma grande dilatagao 
do saco lacrimal no recem-nascido, sem sinais inflamatorios. 
E causada pela obstrugao do ducto nasolacrimal associada a 
urn bloqueio (por uma dobra na mucosa) que obstrui o canal 
comum, com acumulo de muco e lfquido amniotico. 2 

Tern alta incidencia de infecgao secundaria do material re- 
tido no saco lacrimal, sendo indicado uso de antibiotico topico 
(colfrio) para evitar que evolua para dacriocistite aguda, fistu- 
lizagao e celulite orbital. 

A compressao do saco lacrimal e pouco eficiente. Caso nao 
regrida em 1 semana, a sondagem da via lacrimal deve ser rea¬ 
lizada. 1 ' 5 

No diagnostic diferencial, deve-se pensar na possibilidade 
de meningocele quando a dilatagao aparece apos trauma, se 
apresenta acima do tendao do canto interno do musculo orbi¬ 
cular e se endurece quando a crianga chora. 3 

Conduto lacrimonasal 
Bloqueio anatomico 

A anomalia lacrimal congenita mais frequente e a obstrugao 
do final do conduto lacrimonasal (valvula de Hasner). Estu- 
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dos demonstram urna media de ocorrencia em 50% dos re- 
cem-nascidos, porem, com evidencia clinica, cerca de 5 a 15%, 
pois a abertura espontanea ocorre na grande maioria dos ca- 
sos entre a 3 a e a 6- semanas de vida, atingindo 85% no 6 Q mes 
e 90% com 1 ano de idade. 1 ' 6 

0 diagnostic baseia-se no lacrimejamento constante e invo- 
luntario (epifora), secregao ocular e distensao do saco lacrimal. 

0 quadro inicia com hiperemia ocular, conjuntivite cronica 
que persiste ao tratamento, geralmente unilateral. A contami- 
nagao secundaria causa secregao purulenta, e a compressao 
sobre o saco lacrimal produz refluxo (mucoide ou purulento). 
Alguns casos evoluem para quadros de dacriocistites. Estudos 
mostraram que 54% dos casos com sintomas de lacrimeja¬ 
mento comprovavam obstrugao baixa; os outros casos in- 
cluiam alergias, conjuntivites, alteragoes palpebrais (entropio, 
ectropio), agenesia de pontos lacrimais e outras anomalias 
congenitas. 2 

A Fundagao da Academia Americana de Oftalmologia da o 
seguinte auxilio diagnostic para a abordagem do lacrimeja¬ 
mento do recem-nascido: 

• lacrimejamento constante sem secregao (ou secregao minima): 
sugestivo de obstrugao alta (pontos lacrimais, canaliculos); 

• lacrimejamento constante com secregao mucopurulenta 
abundante, colando os cilios: sugestivo de obstrugao baixa 
(ducto lacrimonasal - valvula de Hasner); 

• lacrimejamento intermitente com secregao esporadica: su¬ 
gestivo de obstrugao/estenose intermitente por edema de 
mucosa ou impactagao de fluido (sinusite, rinite, infecgao de 
trato respiratorio superior); 

• sinal mais importante: o refluxo a expressao do saco lacrimal 
(compressao digital) caracteriza a obstrugao baixa da via la¬ 
crimal. 

Anomalias palpebrais 

Causam a hipersecregao reflexa (epifora) por exposigao ou 
atrito com a superficie ocular. 

No entropio congenito, ocorre a inversao da posigao palpe¬ 
bral, com trauma dos cilios sobre a cornea. 

No ectropio congenito, a eversao da palpebra causa exposi¬ 
gao da superficie ocular (corneoconjuntival), com queratiniza- 
gao da mucosa evertida. 

0 coloboma apresenta urn segmento palpebral incompleto 
(pode acometer o angulo nasal que contem o ponto lacrimal). 

A blefarofimose causa diminuigao da fenda palpebral asso- 
ciada a ptose (queda da posigao palpebral superior) e telecan- 
to (distanciamento do canto interno da palpebra com o nariz), 
alterando a anatomia do conduto nasolacrimal e causando urn 
bloqueio funcional dos canaliculos, ao alongar e estreitar seu 
lumen. 

Tratamento da obstrugao congenita do ducto 
lacrimonasal (Figura 2) 

Massagem 

A compressao do saco lacrimal firme e para baixo, realizada 
varias vezes por dia (manobra de Criegler) pelos pais, pode di- 
minuir os casos que necessitam de sondagem. A pressao hi- 


drostatica gerada pela massagem da via lacrimal excretora 
pode forgar a abertura na parte final do conduto lacrimonasal 
e auxiliar tambem na eliminagao do acumulo de material mu- 
copurulento, reduzindo o risco de dacriocistites. 4 

Sondagem 

A maioria dos estudos considera a idade e o quadro clinico 
como os principais parametros na decisao terapeutica. En- 
quanto os sinais e sintomas nao se agravam (dilatagao do saco 
lacrimal, dacriocistite, fistula cutanea), a observagao, a limpe- 
za e a massagem podem ser prolongadas do 3 e ao 6 e mes. En¬ 
tre o 6 e e o 12 e mes, nao ocorrendo a abertura espontanea, a 
sondagem deve ser realizada. Ate o 13 e mes, os indices de su- 
cesso sao excelentes (acima de 90%). U4 ’ 5 Existem aqueles 
que defendem a sondagem precoce, entre o 4 Q e o 6 e mes, rea- 
lizando o procedimento por contengao no consultorio (evitan- 
do, com isso, o risco anestesico) e com indices de 98% de su- 
cesso. Outros preconizam a sondagem apos 1 ano de idade e 
apresentam indices de sucesso de 45% com massagem, 52,5% 
com sondagem e 2,5% com cirurgia (dacriocistorrinostomia). 7 

Com indices de cura espontanea tao altos e complicagoes 
inerentes de urn procedimento delicado sob contengao (falso 
trajeto, traumatismo da mucosa), alem do desgaste emocional 
da familia e a pressao sobre o profissional, deve-se optar por 
uma conduta mais suave e segura, executada em ambiente 
hospitalar, sob os cuidados de anestesista, entre o 9 e e 12 e mes 
de idade. 14 

A parte ossea relacionada ao sistema excretor esta com seu 
desenvolvimento incompleto ao nascimento, sendo que a 
condrificagao e a calcificagao iniciam-se na 6- semana de vida 
e vao causar uma dificuldade significativa apos o 18 e mes, com 
indices de exito caindo proximo dos 50%. 14 

Irrigagao 

Realizada imediatamente apos a sondagem (sob narcose), in- 
jetando-se 1 a 2 mL de agua destilada com fluoreisceina pelo 
ponto lacrimal, faz-se a aspiragao do liquido na fossa nasal 


Massagem (manobra de Criegler) 

nT 1 ^ 

Sondagem sob narcose Solucao espontanea 

J ' l 

Quadro mantido Sucesso na sondagem 

l 

Entubapao da via lacrimal com silicone 

\P I 

Quadro mantido Sucesso na entubapao 

i 

Dacriocistorrinostomia 


Figura 2 Tratamento da obstrugao congenita do ducto 
lacrimonasal. 
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correspondente. A presenga do contraste no material aspirado 
confirma a abertura do conduto. Contudo, 5 a 10% das sonda- 
gens podem nao ter exito (cistos de mucosa, obstrugoes na 
transigao do saco lacrimal com o conduto), sendo quase urn 
consenso realizar nova sondagem (preferencialmente assisti- 
da por fibroscopia nasal), a nao ser que a crianga seja maior 
(mais que 2 anos) ou os sintomas piorem. 1 ’ 2 ’ 4 ' 6 

Entubagao 

Caso a sondagem nao tenha exito, mesmo apos urn segundo 
procedimento, a entubagao da via lacrimal excretora com son- 
da de silicone (sob anestesia inalatoria) esta indicada. Indices 
de ate 85% de sucesso sao apontados nos menores de 5 anos, 
embora existam relatos de ate 16 anos de idade. 4 A sonda de 
silicone permanece, em media, de 1 a 3 meses. 

Dacriocistorrinostomia 

Com a persistence do quadro apos sondagem e entubagao da 
via lacrimal excretora, a cirurgia e indicada para recomunicar o 
saco lacrimal com a cavidade nasal (meato medio), preferen¬ 
cialmente em criangas com mais de 5 anos de idade. 1 ' 4 Os indi¬ 
ces de sucesso variam de 62,5 a 96%. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que o lacrimejamento nao e sintoma exclusivo de 
obstrugao da via lacrimal, e que outras alteragoes da 
superffcie ocular, cornea, palpebras e ate o glaucoma 
congenito precisam ser investigadas pelo 
oftalmologista. 

• Ter em mente que o retardo nesse encaminhamento 
pode atrasar e dificultar a terapeutica, resultando em 
transtornos oculares, por vezes irreversiveis. 
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CAPITULO 2 


DISTURBIOS DAS 
PALPEBRAS 

Renato Wendell Damasceno 


Anatomia e fisiologia das palpebras 

As palpebras sao importantes para a protegao do olho e a dis- 
tribuigao do filme lacrimal na superficie ocular. Enquanto a 
abertura das palpebras e realizada principalmente pelo mus¬ 
culo levantador da palpebra superior, o fechamento palpebral 
e desempenhado pelo musculo orbicular ocular. 0 musculo le¬ 
vantador da palpebra superior e inervado pelo nervo oculomo¬ 
tor (III par craniano). 0 musculo orbicular ocular e inervado 
pelo nervo facial (VII par craniano). 

Principals disturbios palpebrais 

Ptose palpebral ou blefaroptose 
A ptose palpebral ou blefaroptose e uma anormalidade conge¬ 
nita ou adquirida do posicionamento palpebral, sendo carac- 
terizada pela diminuigao da distancia entre o reflexo de luz 
projetado no centra da cornea e a margem palpebral superior. 
Ela pode ser classificada de acordo com seus mecanismos fi- 
siopatologicos em miogenica, aponeurotica, neurogenica e 
mecanica. A ptose miogenica e o tipo mais frequentemente 
observado em criangas e adolescentes, sendo causada por 
miopatia congenita do musculo levantador da palpebra supe¬ 
rior. 0 tratamento e cirurgico, podendo-se adotar a tecnica de 
suspensao do musculo levantador da palpebra superior ao 
ventre frontal do musculo occipitofrontal ou a tecnica de res- 
secgao da aponeurose do musculo levantador da palpebra su¬ 
perior. 0 momento para realizar a cirurgia depende da gravida- 
de da ptose palpebral. Enquanto os casos de blefaroptose com 
obstrugao do eixo visual devem ser tratados imediatamente, 
em razao do risco de ambliopia, os pacientes com ptose palpe¬ 
bral mais leve podem ser submetidos ao tratamento mais tar- 
diamente. 

Epiblefaro 

0 epiblefaro e uma rotagao anormal e congenita dos cilios em 
diregao a superficie ocular, causada pelo descolamento superior 
da pele e do musculo orbicular ocular nas palpebras inferiores, 


acarretando atrito dos cilios com a superficie ocular. Na maioria 
dos casos, ha melhora espontanea com o avango da idade e o 
crescimento facial. Em casos persistentes e com alteragoes da 
superficie ocular em razao do atrito dos cilios, realiza-se a trans- 
posigao do musculo orbicular ocular na regiao acometida. 

Hordeolo 

0 hordeolo e uma inflamagao aguda, infecciosa e supurativa 
dos foliculos pilosos e/ou das glandulas sebaceas e sudoripa- 
ras das palpebras. E causado por uma proliferagao das bacte- 
rias da flora cutanea palpebral, principalmente Staphylococ¬ 
cus aureus. Clinicamente, caracteriza-se por lesao nodular, 
unica, endurecida, edemaciada e dolorosa. Quando ha acome- 
timento das glandulas tarsais (glandulas de Meibomius), e de- 
nominado hordeolo interno. Quando afeta os foliculos pilosos, 
as glandulas sudoriparas (glandulas de Moll) ou as glandulas 
sebaceas (glandulas de Zeiss), e chamado de hordeolo exter- 
no. 0 tratamento e realizado com a utilizagao de compressas 
de agua morna e associagao de antibiotico com corticosteroide 
topico. As complicagoes incluem celulite palpebral e abscesso 
local, sendo indicados antibioticoterapia sistemica e drena- 
gem cirurgica, respectivamente. 

Calazio 

0 calazio e uma inflamagao cronica, nao infecciosa e lipogra- 
nulomatosa das glandulas sebaceas das palpebras. Clinica¬ 
mente, caracteriza-se por uma fase aguda com lesao nodular, 
hiperemiada, dolorosa e edemaciada, seguida por uma fase 
cronica indolor. 0 tratamento inclui o uso de compressas de 
agua morna e a associagao de antibiotico e corticosteroide to¬ 
pico. Quando nao ocorrer resolugao com tratamento conserva- 
dor, a excisao cirurgica deve ser indicada com a drenagem do 
calazio e a retirada da pseudocapsula. Outra opgao e a infiltra- 
gao local de corticosteroide de deposito (0,1 a 0,2 mL de aceta- 
to de triancinolona). Urn exame histopatologico da lesao deve 
ser realizado em casos de calazio recidivante. 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Diagnosticar e tratar os principals disturbios das 
palpebras em oftalmopediatria. 
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CAPITULO 3 


EXAME OFTALMOLOGICO DA 
crianca E ESTRABISMO 

Claudia de Paula Faria 
Celia R. Nakanami 


Introdugao 

A avaliagao oftalmologica da crianga comega ao nascimento 
pelo pediatra e deve continuar como parte da rotina das con- 
sultas, apropriada para a idade da crianga. Criangas com alto 
risco de doengas oculares, como bebes muito prematuros ou 
com historia familiar de catarata congenita, retinoblastoma, 
doengas geneticas ou metabolicas, com importante atraso no 
desenvolvimento, problemas neurologicos ou doenga sistemi- 
ca associada, devem ser encaminhadas ao oftalmologista para 
exame ocular. 1 

Procedimentos para avaliagao da visao 
e alteragdes oculares 

Historia ocular 

A informagao dos pais e muito importante, sendo necessario 
questionar se a crianga enxerga bem, se apresenta episodios 
de desvio ocular e se aproxima os objetos dos olhos. 1 Pacien- 
tes com historia de leucocoria (reflexo pupilar branco) notada 
pelos pais, pediatras ou outros observadores devem ser enca- 
minhados ao oftalmologista. 2 

Inspegao 

No exame externo, devem-se observar palpebras, conjuntivas, 
esclera, cornea e iris com uma pequena lanterna. A ptose pal¬ 
pebral pode ser causa de ambliopia mesmo quando a pupila 
nao esteja ocluida, em razao de astigmatismo induzido. Ptose 
bilateral pode estar associada a doenga neurologica e, por isso, 
e indicada a investigagao pelo neurologista. 1 

Lacrimejamento e secregao persistentes podem ser atribui- 
dos a infecgao, alergia ou glaucoma, mas a causa mais comum 
no recem-nascido e a obstrugao das vias lacrimais. Como os 
mesmos sinais sao observados no glaucoma congenito, diante 
da nao resolugao apos o tratamento, da presenga de opacidade 
ou do aumento assimetrico das corneas, a crianga deve ser 
prontamente encaminhada ao oftalmologista. 1 

Posigao anormal da cabega (torcicolo) tambem deve ser in- 
vestigada pelo oftalmologista. Se a crianga apresenta a cabega 


inclinada ou a face girada para os lados, pode se tratar de urn 
mecanismo compensators para reduzir o estrabismo ou blo- 
quear urn nistagmo, 3 ’ 4 obtendo-se fusao ou melhora da visao, 
respectivamente. 0 mento elevado pode estar relacionado a 
ptose palpebral. Ao alinhar a cabega da crianga, essas altera- 
goes provavelmente serao observadas. 

Acuidade visual 

E avaliada por meio de metodos objetivos e subjetivos apro- 
priados a idade, respeitando-se a capacidade perceptiva da 
crianga. Essa avaliagao e importante em todas as criangas, in- 
dependentemente da idade. 

CrianQas pre-verbais 

Do nascimento ate aproximadamente 2 meses de idade, as 
criangas apenas fixam e seguem urn alvo esporadicamente, 
apresentando movimentos sacadicos com os olhos. 3 4 A acuida¬ 
de visual ao nascimento e pobre, entre 20/200 e 20/800, me- 
lhorando rapidamente nos primeiros 3 a 4 meses de vida. 3 Dos 
2 aos 6 meses de idade, a crianga deve ter a habilidade de fixar e 
seguir urn objeto. Examina-se urn olho de cada vez, ocluindo 
urn olho e movimentando urn alvo (que pode ser o rosto do me¬ 
dico ou urn brinquedo), para observar se a crianga fixa central- 
mente (olha diretamente para o alvo) e segue o objeto. 

A reagao da crianga a oclusao tambem precisa ser observa- 
da, isto e, deve-se avaliar se ela fica mais agitada quando urn 
olho e ocluido em relagao ao outro (crianga com baixa visao 
em urn olho fica agitada quando o olho com boa visao e oclui¬ 
do). Se forem notadas pobre fixagao e/ou dificuldade para se¬ 
guir urn objeto apos 3 meses de idade, o paciente deve ser en- 
caminhado ao oftalmologista. 1 

CrianQas verbais 

Entre 2,5 e 3 anos de idade, as criangas sao capazes de coope- 
rar com os testes de acuidade visual com optotipos, sejam fi¬ 
gures ou a tabela de Snellen. Quando a crianga nao for capaz 
de cooperar na primeira visita, deve-se agendar outra consulta 
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para novo teste. 1 Deve-se sempre testar urn olho de cada vez e 
colocar a tabela na distancia designada de 3 ou 6 m. Criangas 
usuarias de oculos ou lentes de contato devem ser examina- 
das com a corregao, mas, se estiverem sem ela, sao testadas 
com o estenopeico (olhando atraves de urn buraco puntiforme, 
que pode ser feito em urn cartao com pequenos orificios). Se a 
acuidade visual melhorar com o orificio estenopeico, significa 
que urn erro refrativo e a causa mais provavel da baixa acuida¬ 
de visual. 

Se a acuidade visual da crianga entre 3 e 4 anos de idade for 
pior que 20/40 ou com mais de duas linhas de diferenga entre 
os olhos, ou se crianga maior que 5 anos de idade apresentar 
visao pior que 20/30 ou mais de 2 linhas de diferenga entre os 
olhos, deve-se encaminhar ao oftalmologista. Em criangas 
com visao muito baixa, a acuidade visual e medida pela habili- 
dade de contar dedos (deve ser anotada a distancia), ver o mo- 
vimento da mao (a 30 cm) ou perceber luz. 3 

Reflexo vermelho 

0 teste do reflexo vermelho ou “teste do olhinho” tern a finali- 
dade de detectar anormalidades que ameagam a visao ao nas- 
cimento ou em idade precoce, como catarata congenita, glau¬ 
coma congenito, doengas da retina, altos erros refrativos, 
doengas sistemicas com manifestagoes oculares e retinoblas¬ 
toma; neste ultimo, o teste pode salvar a vida da crianga, uma 
vez que o tumor pode ser fatal. E o teste mais importante para 
a avaliagao oftalmologica do recem-nascido e deve ser repeti- 
do em todas as idades e visitas ao pediatra. 5 

Esse teste usa a transmissao de luz do oftalmoscopio direto 
atraves de todas as estruturas normalmente transparentes do 
olho, incluindo o filme lacrimal, a cornea, o humor aquoso, o 
cristalino e o humor vitreo. A luz refletida do fundo do olho do 
paciente e a imagem vista pelo examinador, isto e, o reflexo 
vermelho da retina. Ha significativa variagao no reflexo verme¬ 
lho de criangas de diferentes grupos etnicos ou raciais, em ra- 
zao dos diferentes niveis de pigmentagao do fundo do olho. 6 

0 exame e realizado em ambiente escurecido (para aumen- 
tar o tamanho da pupila), com urn oftalmoscopio direto proxi¬ 
mo ao olho do examinador. A luz deve ser projetada em ambos 
os olhos simultaneamente a cerca de 50 cm de distancia. 2 0 
paciente pode olhar diretamente para a luz do oftalmoscopio 
direto 3 ou fixar urn foco distante. 4 Pode-se iniciar com a luz di- 
minuida e aumenta-la aos poucos ate que o reflexo vermelho 
seja visto. Em exame normal, observa-se urn reflexo vermelho 
simetrico que preenche toda a pupila e urn pequeno reflexo lu- 
minoso branco, chamado reflexo luminoso corneano, posicio- 
nado simetricamente (Figura 1). 

Qualquer opacidade dos meios opticos ou patologia da reti¬ 
na que comprometa uma grande area resulta em reflexo ver¬ 
melho anormal. No retinoblastoma, porem, e observado urn 
reflexo amarelado ou branco. Na catarata, observam-se refle¬ 
xo branco, vermelho assimetrico ou imagens puntiformes ou 
manchas escuras no reflexo vermelho. Na anisometropia (erro 
refrativo assimetrico), nota-se reflexo vermelho assimetrico e, 
no estrabismo, o reflexo vermelho e mais brilhante, a pupila 
parece urn pouco maior no olho desviado e o reflexo luminoso 



Figura 1 Reflexo vermelho normal. 

Fonte: Departamento de Oftalmologia da EPM-Unifesp. 


corneano e assimetrico. Se urn reflexo ausente, anormal ou as¬ 
simetrico estiver presente, o paciente deve ser imediatamente 
encaminhado ao oftalmologista. 5 

Reflexo pupilar 

As pupilas devem ser de mesmo tamanho (isocoricas), redon- 
das e reativas a luz em ambos os olhos. Anisocorias podem in¬ 
dicar lesao expansiva tumoral ou vascular, alem de lesao is- 
quemica no sistema nervoso central (SNC) ou alteragao de 
nervos perifericos (III nervo craniano ou fibras simpaticas pu- 
pilares). 3 Alteragoes pupilares classicas incluem sindrome de 
Horner (bloqueio simpatico) e sindrome de Adie (bloqueio pa- 
rassimpatico - paresia do III nervo craniano). Doengas da reti¬ 
na ou do nervo optico tambem causam defeito pupilar aferen- 
te relativo, que pode ser identificado pelo teste de alternancia 
da luz nas pupilas. Nesse caso, a pupila apresenta dilatagao 
paradoxal quando iluminada diretamente. 

Pequenas diferengas podem ocorrer normalmente, chama- 
das de anisocoria fisiologica, mas costumam se manter duran¬ 
te a dilatagao e a contragao pupilar e sao menores que 1 mm. 
Grande assimetria entre as pupilas (maior que 1 mm) requer 
investigagao adicional. 1 

Motilidade extrinseca ocular 
Para avaliar a motilidade extrinseca ocular, solicita-se ao pa¬ 
ciente que siga, apenas com o olhar e sem mexer a cabega, urn 
alvo que e movido em todos os sentidos. Na presenga de restri- 
goes, paresias ou paralisias oculomotoras, observa-se limita- 
gao dos movimentos. 

0 alinhamento ocular pode ser avaliado pelo reflexo lumi¬ 
noso corneano ou teste de Hirschberg, isto e, iluminam-se os 
olhos e solicita-se que a crianga fixe diretamente a luz. Os re- 
flexos luminosos das corneas devem estar simetricamente 
centralizados ou pouco deslocados nasal ou temporalmente 
em ambos os olhos (Figura 2). 0 deslocamento do reflexo em 
urn dos olhos indica estrabismo. 

Para o exame oftalmologico de rotina realizado pelo pedia¬ 
tra, sugere-se o teste do reflexo corneano (Hirschberg), por ser 
mais simples e por necessitar apenas da observagao dos refle- 
xos luminosos em ambos os olhos para confirmar se existe 
desvio ocular. 3 
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Figura 2 Reflexo luminoso corneano simetrico: teste de 
Hirschberg. 

Fonte: Departamento de Oftalmologia da EPM-Unifesp. 


Todo paciente com estrabismo ou suspeita deve ser enca- 
minhado ao oftalmologista. 

Oftalmoscopia (exame do fundo de olho) 

A oftalmoscopia direta e realizada com o oftalmoscopio direto 
e pode ser dificil de realizar em criangas pouco colaborativas. 
Esse exame permite a observagao do disco optico, dos vasos 
retinianos, da fovea e da retina central (proxima ao disco e a 
fovea). Para a avaliagao da fovea, a crianga deve olhar direta- 
mente para a luz, pois o disco optico esta localizado nasal- 
mente a fovea. 13 

Estrabismo 

Estrabismo e o desalinhamento dos olhos. 0 alinhamento 
ocular e urn dos requisitos necessarios para o desenvolvimen- 
to visual normal. A visao binocular depende da integragao da 
imagem retiniana dos dois olhos em uma unica imagem. 0 
processo de fundir essas imagens separadas de cada olho em 
uma unica imagem e chamado fusao e e necessario para man- 
ter o alinhamento ocular e proporcionar estereopsia (percep- 
gao tridimensional). 3 A estereopsia e a propriedade binocular 
de utilizar sinais de disparidade para compor a percepgao de 
profundidade. 5 0 perfodo critico para o desenvolvimento da 
visao binocular permanece controverso, mas parece iniciar 
nos primeiros 3 a 4 meses de vida em humanos. 

A crianga que apresenta estrabismo em idade precoce ou 
antes dos 4 a 5 anos de idade nao apresenta diplopia porque 
existe supressao do olho nao fixador. A supressao e urn meca- 
nismo de defesa, no nivel cortical, para evitar a diplopia e a 
confusao de imagens, interrompendo o desenvolvimento vi¬ 
sual binocular com perda da fusao e estereopsia. Se adquirido 
depois de 6 a 7 anos de idade, quando a visao binocular ja se 
desenvolveu, havera diplopia. 

Criangas com estrabismo adquirido, diplopia, limitagao 
dos movimentos oculares, ptose ou outros sinais neurologicos 
e baixa visao ou alteragao do reflexo vermelho devem ser en- 
caminhadas para consulta urgente com oftalmologista. 3 

Ao nascimento, o alinhamento ocular e variavel, de modo 
que 70% das criangas apresentam pequena e variavel exotro- 
pia (desvio divergente), 30% tern olhos alinhados, e esotropia 


(desvio convergente) e rara, possivelmente em razao da posi- 
gao anatomica divergente das orbitas e da imaturidade dos 
centros visuais no cerebro responsaveis pelo processamento 
visual. 7 Pacientes com estrabismo apos os 2 meses devem ser 
encaminhados ao oftalmologista. Rapidos episodios de adu- 
gao simultanea (espasmo de convergence bilateral) sao fre- 
quentes ate os 4 meses de idade. 11 

0 pseudoestrabismo e uma condigao muito comum, na 
qual a crianga tern a falsa aparencia de estrabismo (Figura 3). 
Algumas caracteristicas faciais simulam estrabismo, como 
epicanto ou distancia interpupilar grande (base larga de nariz) 
ou pequena (base de nariz estreita), 8 mas, no teste de Hirsch¬ 
berg, o reflexo e simetrico. Esses casos devem ser diferencia- 
dos da esotropia, 3 e, muitas vezes, e dificil convencer os pais 
de que a crianga nao tern estrabismo. 

0 estrabismo pode ser constante ou intermitente e ha va- 
rios tipos de estrabismo, como a esotropia, a exotropia e os 
desvios verticais (hipertropias) e torsionais, que podem ser 
classificados em comitantes ou incomitantes (Figuras 4 e 5). 
No estrabismo comitante, o desvio e o mesmo em todas as po- 
sigoes do olhar, e os olhos movem-se em todas as diregoes, 
sendo o tipo mais comum. Ja no desvio incomitante, o desvio 
e diferente nas diferentes posigoes do olhar, e observa-se limi¬ 
tagao dos movimentos oculares, que pode ser causada por res- 
trigoes ou paresias/paralisias (do III, IV ou VI nervo). 3 



Figura 3 Crianga de 1 ano de idade com pseudoesotropia. 

Fonte: Departamento de Oftalmologia da EPM-Unifesp. 



Figura 4 Crianga de 3 anos de idade com esotropia. 

Fonte: Departamento de Oftalmologia da EPM-Unifesp. 
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Figura 5 Crianga de 5 anos de idade com exotropia. 

Fonte: Departamento de Oftalmologia da EPM-Unifesp. 


Estrabismos comitantes 

Os estrabismos comitantes mais comnns sao a esotropia con¬ 
genita, a esotropia acomodativa, a esotropia comitante adqui- 
rida e a exotropia intermitente. 

Esotropia congenita 

A esotropia congenita, esotropia infantil ou do lactente e a for¬ 
ma mais frequente de estrabismo na infancia. 7 Como na maioria 
dos casos o desvio nao e observado ao nascimento, o termo con- 
genito tern sido substituido por infantil. E definida como uma 
esotropia de grande magnitude, com imcio antes dos 6 meses de 
idade. Pacientes com grande angulo de desvio constante, pre¬ 
sente depois dos 2 meses de idade, tern pequena probabilidade 
de resolugao espontanea. Em geral, existe alternancia de fixa- 
gao, mas pode haver forte preference para fixar com urn olho, o 
que e indicativo de ambliopia, que ocorre em aproximadamente 
40% dos casos. 9 Alguns pacientes apresentam limitagao bilate¬ 
ral da abdugao (sindrome de Ciancia), nistagmo latente e fixa- 
gao cruzada (fixa o lado esquerdo do campo de visao com o olho 
direito em adugao e o campo direito com o olho esquerdo). Face 
girada para a direita ou a esquerda tambem e observada nesses 
pacientes, pois eles fixam com os olhos em adugao. 7 8 

Estrabismo vertical associado a esotropia infantil pode ser 
observado quando ha anomalias motoras associadas, como 
hiperfungao do musculo obliquo inferior ou superior e desvio 
vertical dissociado. 0 nistagmo latente, que se manifesta ao 
cobrir urn olho, e visto em 50% dos pacientes. 

0 tratamento da esotropia infantil e cirurgico. Se houver 
ambliopia, o paciente deve ser tratado antes da cirurgia, com 
oclusao do olho dominante. A oclusao nao altera o alinhamen- 
to ocular, mas melhora a visao do olho ambliope. 3 Apesar de 
nao haver consenso sobre a idade ideal para a corregao cirurgi- 
ca, acredita-se que a cirurgia da esotropia antes de 1 ano de 
idade proporciona o desenvolvimento da visao binocular, o 
que nao ocorre na cirurgia tardia (apos 2 anos de idade). Al¬ 
guns estudos sugerem ainda que a corregao cirurgica antes dos 
6 meses de idade pode proporcionar alto grau de estereopsia. 

Esotropia acomodativa 

Criangas hipermetropes acomodam para enxergar com niti- 
dez. A acomodagao e acompanhada de convergence e miose 


pupilar (reflexo do olhar para perto). Dessa maneira, urn au- 
mento da acomodagao resulta no aumento desproporcional 
da convergence dos olhos, causando urn desvio convergente. 3 
A corregao da hipermetropia com oculos ou lentes de contato 
reduz a acomodagao e a convergence, corrigindo a esotropia. 

A esotropia acomodativa e totalmente corrigida com o uso 
dos oculos. Quando o desvio nao e corrigido totalmente com 
oculos, e chamado de parcialmente acomodativo. Nos pacien¬ 
tes com esotropia puramente acomodativa, ha alinhamento 
ocular e a visao binocular e normal com a corregao optica. 3 4 ’ 710 

A esotropia acomodativa costuma se manifestar entre 1 e 5 
anos de idade (geralmente entre 2 e 3 anos). Inicialmente, o 
desvio e pequeno e intermitente, sendo visto mais frequente- 
mente na fixagao para perto ou quando a crianga esta cansada. 
Com o tempo, o desvio pode se tornar mais constante e, se a hi¬ 
permetropia nao for corrigida, pode-se desenvolver ambliopia. 

E importante realizar o diagnostic diferencial com ou- 
tras esotropias adquiridas, incluindo as de causa neurologica 
(tumor intracraniano, miastenia grave). 0 imediato encami- 
nhamento para o oftalmologista e importante em pacientes 
com esotropia acomodativa ou adquirida, a fim de fornecer 
tratamento precoce (prescrigao da corregao), restabelecer a 
visao binocular e descartar causas neurologicas. Deve-se 
prescrever a corregao total da hipermetropia (todo o “grau” 
sob cicloplegia). 

Aos pacientes que apresentam alinhamento ocular com 
oculos quando fixam para longe, mas continuam com esotro¬ 
pia quando fixam para perto, indica-se a corregao para perto 
com a prescrigao de oculos bi ou multifocais. Se os oculos nao 
corrigirem todo o desvio, o desvio residual deve ser corrigido 
com cirurgia. 3 

Esotropia comitante adquirida 
A esotropia comitante adquirida, tambem chamada de esotro¬ 
pia essencial e esotropia comitante nao acomodativa, surge 
geralmente entre 1 e 3 anos de idade e apresenta imcio subito 
do desvio, apos estresse fisico, emocional ou intermitente. 5 
Nesses casos, e importante descartar a possibilidade de pro- 
cessos neurologicos. 3 4 A historia familiar e especialmente im¬ 
portante nesse tipo de estrabismo, havendo grande incidence 
familiar. 0 desvio geralmente e grande, com baixo erro refrati- 
vo (quando ha hipermetropia, e baixa e normalmente nao in- 
fluencia o angulo de desvio) e grande associagao com disfun- 
gao dos musculos obliquos. 78 

0 tratamento e sempre cirurgico, e o prognostic para res¬ 
tabelecer a visao binocular e relativamente bom. 4 Antes da ci¬ 
rurgia, deve-se realizar o tratamento da ambliopia, com o ob- 
jetivo de alcangar a acuidade visual igual em ambos os olhos, e 
a corregao da hipermetropia, se moderada ou alta, que expres- 
sa presenga de fator acomodativo. 

Exotropia intermitente 

A exotropia intermitente e o tipo mais comum de exodesvio. 
Trata-se de urn desvio controlado parte do tempo pela conver¬ 
gence fusional e que se manifesta de modo intermitente. Em 
geral, ocorre entre 2 e 8 anos de idade. Inicialmente, e obser- 
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vado somente quando o paciente esta cansado. 3 Quando se co- 
bre um olho, o desvio se manifesta, sendo mais bem observa- 
do ao teste de cobertura que ao teste do reflexo corneano. Uma 
caracteristica quase constante da exotropia intermitente e o 
fechamento de um olho diante de luz intensa. 8 Quando nao 
tratada, a maioria dos casos tende a evoluir para uma exotro¬ 
pia constante. 7 

Os pacientes com exotropia intermitente informam visao 
binocular normal quando os olhos estao alinhados e supres- 
sao monocular quando o olho se desvia. A ambliopia e rara 
nesses pacientes. 3 ’ 4 ’ 7 ’ 810 

0 tratamento ate os 4 a 5 anos de idade deve ser realizado 
clinicamente, com prescrigao de oclusao parcial antissupressi- 
va (algumas horas/dia) ou por oculos com lentes negativas. 
Apos essa idade, indica-se corregao cirurgica. 47 ’ 8 

Estrabismos incomitantes 

0 estrabismo incomitante mais comum na infancia e causado 
pela paresia congenita do musculo obliquo superior. 3 

Paresia congenita do musculo obliquo superior 
A paresia congenita do musculo obliquo superior e uma das 
causas mais comuns de desvio vertical na infancia. A crianga 
apresenta invariavelmente torcicolo, compensando o desvio 
com a posigao da cabega, ou seja, inclina a cabega sobre o om- 
bro oposto ao musculo paretico para manter os olhos alinha¬ 
dos. Pacientes com paresia congenita do obliquo superior tern 
boa estereopsia e manifestam o desvio vertical de modo inter¬ 
mitente quando estao cansados. A maioria tern habilidade de 
suprimir a imagem do olho desviado, nao apresentando diplo¬ 
pia. Assimetria facial discreta e observada na maioria dos pa¬ 
cientes. 3 ’ 8 

Geralmente, no fim da infancia ou na vida adulta, os pa¬ 
cientes comegam a apresentar sintomas decorrentes de enfra- 
quecimento do controle fusional, resultando em desvio verti¬ 
cal. Nesses casos, a cirurgia esta indicada. 

Outras causas de paresia do musculo obliquo superior na 
infancia incluem: anomalias craniofaciais, traumatismo cra- 
niano, tumores cerebrais e sua ressecgao. 

Outros estrabismos incomitantes 

Sindrome de Duane 

Esta sempre presente ao nascimento, embora geralmente seja 
observada mais tarde pelos pais. 7 E causada por uma anoma- 
lia na inervagao do reto lateral que recebe inervagao insufi- 
ciente ou nenhuma na tentativa de abdugao e, durante a adu¬ 
gao, recebe uma inervagao anomala, contraindo juntamente o 
reto medial. 0 paciente apresenta limitagao da abdugao e/ou 
adugao, geralmente unilaterais. E comum os pacientes apre- 
sentarem torcicolo, com a face virada para o olho comprome- 
tido. Apresentam, tambem, estreitamento da rima palpebral a 
adugao e alargamento na tentativa de abdugao do olho aco- 
metido. 

Pode estar associada a varias anomalias congenitas, como 
a sindrome de Goldenhar, e a anomalias causadas pela exposi- 
gao pre-natal a talidomida. 38 0 tratamento cirurgico e indica- 


do para corrigir ou melhorar o torcicolo ou na presenga de es¬ 
trabismo importante. 3 

Paralisia do musculo reto lateral 

E incomum em criangas, sendo que a paralisia congenita e 
muito rara. Recem-nascidos podem apresentar paralisia tran- 
sitoria associada a paralisia facial que se resolve entre 4 e 8 se- 
manas. 3 A paralisia adquirida do musculo reto lateral na infan¬ 
cia pode ser observada na neuropatia pos-viral ou 
pos-imunizagao, ocorrendo geralmente entre 2 e 6 anos de 
idade, com a maioria apresentando resolugao espontanea en¬ 
tre 8 e 10 semanas. 3 Outras causas incluem traumatismo cra- 
niano, tumores intracranianos, meningites e mastoidites. 

Sindrome de Brown 

0 paciente apresenta limitagao da elevagao em adugao, isto e, 
nao consegue olhar para o lado nasal superior. Pode ser congeni¬ 
ta (inelasticidade ou encurtamento do tendao da bainha do 
musculo obliquo superior) ou adquirida (trauma na regiao da 
troclea, inflamagoes ou cirurgias que produzem aderencias entre 
o tendao do musculo superior e a troclea, doengas autoimunes e 
sinusites). 7 A maioria dos pacientes apresenta boa visao binocu¬ 
lar e posigao compensators de cabega com o mento elevado. 3 

0 tratamento da sindrome de Brown congenita e cirurgico 
quando o paciente apresenta grande desvio vertical na posi¬ 
gao primaria do olhar e posigao anormal da cabega. Nos casos 
adquiridos, o tratamento pode ser clfnico com corticosteroi- 
des via oral ou injegoes locais, 3 7 ou cirurgico. 

Sindrome de Moebius 

E caracterizada pela paresia ou paralisia dos VI (abducente) e 
VII (facial) nervos cranianos, com acometimento uni ou bila¬ 
teral, podendo haver envolvimento de outros nervos crania¬ 
nos, anomalias das extremidades, malformagoes craniofaciais, 
malformagoes musculoesqueleticas, retardo do desenvolvi- 
mento neuropsicomotor e autismo. 

0 diagnostic pode ser feito logo apos o nascimento, em ra- 
zao do fechamento palpebral incompleto durante o sono e da 
dihculdade na sucgao, observando-se, posteriormente, que a 
crianga nao apresenta expressao facial (facies amfmica) e au- 
sencia ou diminuigao da abdugao, geralmente bilateral. 7 

0 desvio pode ser convergente (esotropia) ou divergente 
(exotropia), e o tratamento e cirurgico. 

Paralisia do III nervo craniano 

Envolve quase todos os musculos extraoculares, exceto o reto 
lateral, inervado pelo VI nervo craniano, e o obliquo superior, 
inervado pelo IV nervo craniano. Observam-se ptose palpe¬ 
bral, exotropia, hipotropia (olho desviado para baixo), midria- 
se e ausencia de reagao a luz (na paralisia completa). As cau¬ 
sas podem ser: congenita (causa desconhecida), traumatica, 
tumores intracranianos, malformagoes vasculares (aneurisma 
de comunicante posterior entre elas) e doengas sistemicas (hi- 
pertensao arterial, diabete). 37 

0 tratamento do estrabismo, quando possivel, e cirurgico 
com resultados nao muito satisfatorios. 7 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Suspeitar de baixa de acuidade visual em um ou ambos 
os olhos de acordo com a idade da crianga. 

• Utilizar o teste do reflexo vermelho, o teste 
oftalmologico mais importante realizado pelo pediatra. 

• Avaliar a presenga de estrabismo com o teste de 
Hirschberg. 

• Entender a importancia do diagnostico precoce de 
estrabismo para o tratamento da ambliopia. 

• Saber que criangas sem desvio ocular podem 
apresentar ambliopia, por isso, e importante comparar 
a visao entre os olhos. 

• Conhecer as diferentes opgoes terapeuticas no 
estrabismo (oculos, oclusao, cirurgia, etc.). 
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CAP ITU LO 4 


DOENCAS da cornea 
E DA CONJUNTIVA 

Francisco Bandeira e Silva 
Rubens Belfort Jr. 


Alteragoes congenitas da cornea 

As alteragoes congenitas da cornea sao fatores de risco para 
deficiencia visual permanente ou cegueira. A prevalencia de 
opacidades corneanas congenitas e de aproximadamente 
3/100.000. 

0 diametro da cornea de um recem-nascido mede de 9,5 a 
10 mm. Aos 2 anos, alcanga o tamanho que tera ate o final da 
vida, cujas medidas sao de aproximadamente 11,5 mm na ver¬ 
tical e 12 mm na horizontal. 

Microcornea 

Corneas com diametro menor que 10 mm sao microcorneas. 
Em geral, estao relacionadas a heranga autossomica dominan- 
te. As associagoes sistemicas mais comuns sao: alcoolismo fe¬ 
tal e smdromes de Turner, Ehlers-Danlos, Weill-Marchesani, 
Waardenburg, Nance-Horan e Cornelia de Lange. 

Megalocornea 

Em recem-nascidos, uma cornea de diametro maior que 

12 mm e uma megalocornea. A partir dos 2 anos, o valor e de 

13 mm. E um disturbio bilateral e simetrico, nao progressivo, 
com heranga recessiva ligada ao X. Entre as comorbidades 
associadas, encontram-se: alta miopia e subluxagao do cris- 
talino, craniossinostose e smdromes de Down, Marfan e 
Alport. 

Pacientes que apresentam crescimento axial progressivo e/ 
ou assimetrico do globo ocular, proptose e exoftalmia devem 
ser encaminhados para avaliagao da pressao intraocular e 
glaucoma congenito. 

Cornea plana 

Apresenta diametro maior que 10 mm e raio de curvatura infe¬ 
rior a 40 dioptrias. Associagoes comuns incluem: microcor¬ 
nea, esclerocornea, microftalmo, mucopolissacaridoses e sin- 
drome de Peters. Frequentemente e bilateral e ha 
predisposigao ao glaucoma congenito. 


Anomalia/sindrome de Axenfeld 
A heranga e autossomica dominante, mas a forma esporadica 
e a mais comum. Um defeito na migragao da 3 3 onda mesecto- 
dermica resulta em formagao de embriotoxo posterior com 
aderencias iridoendoteliais, que podem ocasionar dano endo- 
telial e opacificagao da cornea. 

A principal consequencia e o glaucoma, que pode se desen- 
volver em 40 a 50% dos casos entre 3 e 30 anos de idade. 

Quando associada a anomalias esqueleticas, hiperteloris- 
mo e hipoplasia dos ombros, chama-se sindrome de Axenfeld. 

Anomalia/sindrome de Rieger 

De heranga autossomica dominante, com expressividade va- 

riavel e associagao aos genes PITX2 e FOXC1. 

Caracteriza-se pela combinagao de embriotoxo posterior e hi¬ 
poplasia de iris com cistos, corectopia e pseudopolicoria, ectropio 
uveal, sinequias anteriores e hipoplasia do estroma corneano. Ge- 
ralmente e bilateral e tern associagao com glaucoma em 60% dos 
casos, principalmente durante a infancia ou em adultos jovens. 

E chamada de sindrome de Rieger quando associada a ano¬ 
malias dentarias e faciais e pele umbilical redundante. 

Sindrome de Axenfeld-Rieger 

Engloba caracteristicas de ambas as condigoes descritas ante- 

riomente. 

Anomalia de Peters 

Caracteristicamente, apresenta leucoma central da cornea (Fi- 
gura 1), com adesoes irianas ou lenticulares na face posterior 
da cornea; a periferia e transparente na maioria dos casos. 

O tipo de heranga e autossomica recessiva, mas e comum 
ser esporadica. E bilateral em 80% dos casos, e as associagoes 
oculares mais comuns sao glaucoma, microftalmia e colobo- 
mas. A sindrome de Peters plus caracteriza-se pela presenga 
simultanea de fenda labial/palatina, baixa estatura, pavilhao 
auricular anormal e retardo mental. 
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Figura 1 Sindrome de Peters: leucoma central. 

Fonte: cortesia da dra. Maria Emilia Xavier. 


0 pediatra nao deve postergar o encaminhamento no caso 
de suspeita de suidrome/anomalia de Peters, pois ha risco de 
piora do prognostic visual para casos que tern indicagao de 
transplante. 

Distrofia polimorfa posterior 
E uma distrofia rara, bilateral, assimetrica e assintomatica, 
com heranga autossomica dominante. Manifesta-se ao nasci- 
mento e nao progride. 

As celulas endoteliais apresentam as mesmas caracteristi- 
cas das epiteliais. Surge um padrao endotelial em vesicula, em 
faixa ou geografico. Pode haver associagao com sindrome de 
Alport e ceratocone. 

Distrofia endotelial congenita hereditaria 
Ocorre pela ausencia focal ou total do endotelio e edema de 
cornea. 0 aspecto varia de azul-acinzentado a opacidade total. 
Deve ser diferenciada de glaucoma congenito. 

Mucopolissacaridoses 

Em geral relacionadas a heranga genetica, ha uma produgao 
anormal de glicosaminoglicanos que se acumulam em tecidos 
e orgaos. Os pacientes tipicamente apresentam alteragoes fa¬ 
cials, esqueleticas, cardiacas e respiratorias. 

Patologias oculares sao comuns em todos os tipos de mu¬ 
copolissacaridoses e podem resultar em baixa visao, em de- 
correncia de opacificagao corneana, retinopatia e/ou aumen- 
to da pressao intraocular. 

As mucopolissacaridoses que apresentam opacidades cor- 
neanas mais importantes sao a MPS IV (Morquio) e MPS VI 
(Marateaux-Lamy). 

Dermoide epibulbar 

Consistem em tecido conectivo de colageno coberto por um 
epitelio epidermoide, que envolve o globo ocular. Podem ser 
uni ou bilaterais e em mais de 85% das vezes estao localizadas 
na superficie ocular. 0 padrao de heranga e variavel, pode ser 
autossomico dominante, recessivo, ligado ao X ou multifato- 
rial. As sindromes de Goldenhar e Treacher Collins sao fre- 
quentes. 


As lesoes podem ser unicas ou multiplas, sao esbranquiga- 
das no centra, com vascularizagao das bordas e localizam-se 
principalmente na regiao temporal inferior, podendo acome- 
ter a cornea, proximo ao limbo corneano. Na maioria dos ca¬ 
sos, nao ha progressao, mas, durante a puberdade, pode haver 
aumento de tamanho. 

0 tratamento pode ser clinico ou cirurgico, de acordo com a 
extensao do dermoide, obstrugao do eixo visual ou indugao de 
astigmatismo. 

Trauma 

0 edema de cornea secundario ao uso de forceps e uma condi- 
gao reconhecida de opacificagao corneana neonatal. As que- 
bras no endotelio sao visiveis, lineares e unilaterais, correla- 
cionando-se com o tipo de apresentagao fetal. 

Olho vermelho 

0 olho vermelho e uma condigao complexa e inespecifica que 
pode envolver qualquer porgao do olho da superficie ocular ao 
trato uveal. 

Conjuntivites podem causar cegueira: um unico episodio 
grave pode ser suficiente para ocasionar sequelas ou altera¬ 
goes cronicas da superficie ocular. 

0 pediatra pode realizar a avaliagao e ja iniciar o tratamen¬ 
to ou encaminhar diretamente ao oftalmologista durante a 
primeira avaliagao, na qual devem constar: 

• uso de luvas: evita a disseminagao de conjuntivite viral epide- 
mica; 

• avaliagao da visao: em caso de redugao da visao, encaminhar 
imediatamente; 

• exame com lanterna de bolso ou oftalmoscopio indireto: ava¬ 
liagao dos reflexos pupilares, transparency corneana e pa¬ 
drao de hiperemia; 

• uso de fluoresceina e do filtro azul do oftalmoscopio: diagnos- 
tico de defeitos epiteliais; 

• tragao das palpebras: visualizagao do bulbo ocular, conjuntiva 
tarsal e pesquisa de corpos estranhos; 

• teste de motilidade ocular: processos orbitarios podem limitar 
movimentos extraoculares; 

• anamnese detalhada e revisao sistematica completa: doengas 
sistemicas podem se manifestar com olho vermelho; 

• trauma ocular: protetor de acrilico e encaminhamento do pa- 
ciente ao pronto-socorro. 

Ceratoconjuntivites infecciosas na crianga 

Conjuntivite e toda inflamagao da mucosa conjuntival carac- 
terizada por hiperemia, vasodilatagao, quemose e exsudagao. 
Quando esta associada a acometimento corneano, e chamada 
de ceratoconjuntivite. 

As conjuntivites sao classificadas quanto ao tempo de apa- 
recimento e duragao em: 

• conjuntivites neonatais ( ophthalmia neonatorum ): 1 Q mes de 
vida; 

• hiperagudas: inicio em ate 24 horas; 

• agudas: iniciam-se em horas a dias e duram ate 3 semanas; 

• cronicas: duram mais que 3 semanas. 
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Nos adolescentes, o principal fator de risco e o uso de lentes de 
contato, apresentando alta frequencia de infecgao por Pseudo¬ 
monas aeruginosa e Acanthamoeba spp. Quando nao ha histo- 
ria de trauma, deve-se pensar em doenga ocular previa e infec¬ 
gao secundaria (p.ex., alergia cronica, doengas sistemicas ou 
imunossupressao). Em recem-nascidos, deve-se considerar 
contaminagao pelo canal de parto, como herpes e gonorreia, 
ou conjuntivite quimica. 

Infecgoes bacterianas 
Conjuntivites bacterianas 

Sao autolimitadas e caracterizadas por descarga purulenta 
abundante. Raramente atingem a cornea, exceto em casos de 
conjuntivite hiperaguda por bacterias muito virulentas, como 
Neisseria gonorrhoeae e N. meningitidis. Nessa situagao, o pedia- 
tra deve realizar notihcagao compulsoria, tratar sistemicamen- 
te e encaminhar, pois ha risco de perfuragao ocular (Figura 2). 

Ceratites bacterianas 

Os principals fatores de risco relacionam-se com a dehciencia 
dos mecanismos de defesa corneana: uso cronico de lente de 
contato ou colfrios, hipoestesia corneana, trauma ou cirurgia. 
Os microrganismos mais envolvidos sao Staphylococcus au¬ 
reus, Streptococcus pneumoniae e Pseudomonas aeruginosa. 

A primeira linha de tratamento e a monoterapia com fluo- 
roquinolonas de 4- geragao. Em casos de etiologia gonococica 
ou por clamidia, deve ser investigado abuso sexual. 

Infecgoes virais 
Herpes simples (HSV) 

0 HSV I e o principal agente etiologico das ceratites corneanas 
virais. A infecgao primaria e assintomatica e autolimitada. Ga- 
tilhos reconhecidos para reativagao sao: infecgoes, febre, sol e 
trauma. 

A doenga ocular primaria caracteriza-se por vesiculas ao re- 
dor do olho (Figura 3), que ulceram e evoluem para crostas em 
cerca de 7 dias. 0 quadro clinico pode ser confundido com im¬ 
petigo ou blefarite bacteriana. Linfonodomegalia pre-auricular 
e urn achado frequente na primoinfecgao. 

Na primoinfecgao, o pediatra pode tratar as lesoes com an¬ 
tiviral topico, quando elas se localizam na palpebra ou proxi- 
mas ao olho. 
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Figura 2 Conjuntivite gonococica com perfuragao ocular. 

Fonte: cortesia do Departamento de Oftalmologia da Unifesp. 



Figura 3 Ceratite herpetica dendritica. 

Fonte: cortesia do Departamento de Oftalmologia da Unifesp. 


0 tratamento da ceratite epitelial pode incluir o debrida- 
mento e a aplicagao ocular de antiviral topico (aciclovir poma- 
da oftalmica a 0,3%, 5 vezes/dia, por 10 a 14 dias). 0 trata¬ 
mento via oral nas mesmas doses e uma boa alternativa em 
casos de dificil aplicagao, cooperagao ou toxicidade. Para me- 
nores de 18 meses, a dose e de 100 mg, 3 vezes/dia; de 18 me- 
ses a 3 anos, 200 mg, 3 vezes/dia; 3 a 5 anos, 300 mg, 3 vezes / 
dia; a partir dos 6 anos, 400 mg, 3 vezes ao dia. 

A problaxia antiviral e reservada para casos de recorrencia. 
A dosagem em criangas com mais de 2 anos de idade e a mes- 
ma usada em adultos (400 mg, 2 vezes/dia). A metade dessa 
dose deve ser dada a criangas menores de 2 anos de idade. De- 
ve-se manter problaxia enquanto o uso do corticosteroide for 
necessario. 

Varicela e herpes zoster 

E causada pelo virus varicela-zoster, cuja infecgao primaria 
pode apresentar papulas que erodem na regiao palpebral ou 
no limbo. Na reativagao da doenga, na forma do herpes zoster, 
pode haver quadro de conjuntivite associado. 

Apos uma crise de catapora, o virus mantem-se latente na 
raiz ganglionar de nervos sensitivos e, quando ha reativagao, 
projeta-se para a pele e os olhos. 

0 herpes zoster oftalmico (HZO) ocorre em 15% dos casos, 
quando o ramo oftalmico do trigemeo esta comprometido. 0 
HZO na infancia e muito raro, mas casos de catapora precoce 
aumentam o risco. 0 uso precoce de altas doses de antiviral 
sistemico reduz a severidade e as complicagoes do HZO. 

Adenovirus 

0 adenovirus causa conjuntivite folicular aguda, que pode ser 
dividida em 2 tipos. A febre faringoconjuntival caracteriza-se 
por conjuntivite com comprometimento sistemico das vias 
aereas superiores, linfonodomegalia pre-auricular e febre. 0 
periodo de incubagao pode variar de 3 a 10 dias. 0 quadro e ex- 
tremamente contagioso e tern evolugao boa, com cura espon- 
tanea em ate 2 semanas. 

A ceratoconjuntivite epidemica tern quadro semelhante ao 
da febre faringoconjuntival, mas pode ser mais grave com ce¬ 
ratite (Figura 4) e nao ha acometimento sistemico. A sintoma- 
tologia tern seu auge por volta de 5 a 7 dias do inicio dos sinto- 
mas, e a resolugao pode demorar ate 3 semanas. Em 50% dos 
casos, o olho contralateral e acometido. 
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0 tratamento e sintomatico, com compressas de agua gela- 
da e lagrimas artificiais. Compressas com agua boricada sao 
contraindicadas, por serem irritativas as palpebras. A higiene 
e fundamental para evitar a transmissao. 

Pode haver baixa de visao em virtude de infiltrados imunologi- 
cos subepiteliais, cuja resolugao e lenta e pode durar varios meses. 

Conjuntivites neonatais 

Apresentam-se em recem-nascidos no l e mes de vida. 0 tem¬ 
po pos-parto de aparecimento dos sinais tern relagao impor- 
tante com os agentes causadores: 

• toxica (quimica): 1 a 2 dias de vida; 

• gonococica: 2 a 5 dias; 

• herpes simples: 5 a 7 dias; 

• clamidia: 5 a 19 dias. 

Conjuntivite quimica 

E a principal causa de conjuntivite neonatal, causada pela profilaxia 
antigonococica com nitrato de prata a 1%. E caracterizada por olho 
vermelho e secregao clara, com resolugao espontanea em 2 a 3 dias. 

Conjuntivite gonococica 

Extremamente grave, pois podem levar a perfuragao corneana. 
0 quadro e hiperagudo, com secregao purulenta intensa, ble- 
faroedema e quemose. Ha associagao com quadros sistemicos 
de meningite, pneumonite, artrite, proctite e rinite. 

Quando ha comprometimento da cornea, a internagao hos- 
pitalar e obrigatoria, assim como uso de antibiotico via oral ou 
endovenosa: penicilina G, ceftriaxona ou cefotaxima. Em ca- 
sos sem ceratite, pode-se utilizar ceftriaxona 1 g intramuscular 
(dose unica) ou eritromicina oral 50 mg/kg/dia. Deve-se fazer 
lavagem abundante, a cada hora. A presenga de outras doen- 
gas sexualmente transmissiveis (DST), tanto nos pais quanto 
no recem-nascido, e comum. 

Herpes neonatal 

A maioria das infecgoes neonatais pelo HSV ocorre por conta- 
minagao materna intraparto; os sinais aparecem entre o 5 Q e o 
7 e dia de vida, como uma blefaroconjuntivite, e o HSV II e o 
agente mais comum. 

A avaliagao clinica para a doenga sistemica e fundamental 
para afastar complicagoes mais graves, como eritema vesicu¬ 
lar, sepse, colapso respiratorio, insuficiencia hepatica, coagu- 
lagao intravascular disseminada (CIVD) e acometimento do 
sistema nervoso central (SNC). 0 tratamento da infecgao ocu¬ 
lar pelo HSV no neonato e feito com aciclovir endovenoso (5 a 
10 mg/kg a 8 cada horas) por urn periodo de 14 a 21 dias. 

Conjuntivite por clamidia 

A conjuntivite por Chlamydia trachomatis e a mais comum das 
conjuntivites neonatais. Ocorre entre o 5 Q e o 19 e dias de vida, 
como uma conjuntivite mucopurulenta e com papilas. E co¬ 
mum a associagao com otite media, rinite, vaginite e pneumo¬ 
nia intersticial afebril. 

0 diagnostic e feito por imunofluorescencia direta ou por 
Giemsa, observando-se corpusculos de inclusao intracitoplas- 


maticos. 0 tratamento sistemico tern o objetivo de evitar a 
pneumonite que ocorre apos 3 a 13 semanas da conjuntivite. 
Utiliza-se estearato de eritromicina (30 a 50 mg/kg/dia) divi- 
dido em 3 a 4 doses diarias, durante 2 semanas. Pomada ocu¬ 
lar de eritromicina (0,5%) pode ser usada 3 a 4 vezes/dia, du¬ 
rante 10 dias. 

Doengas externas 

Blefarite anterior 

Em criangas, a principal causa de blefarite anterior e a infecgao 
estafilococica, sobretudo por Staphylococcus epidermidis. As 
palpebras apresentam-se hiperemiadas, espessadas, com te- 
langiectasias e escamas, crostas ou ulceras superhciais nas 
margens. Pode haver madarose e poliose. Hordeolos e foliculi- 
tes de repetigao sao frequentes. As principais queixas sao ar¬ 
dor, prurido, sensagao de corpo estranho, lacrimejamento e 
secregao (“olhos colados”). Os sintomas sao mais importantes 
quando ha ceratite, que pode resultar em neovascularizagao, 
ulceras e cicatrizes. 

0 tratamento consiste em higiene palpebral com xampu 
neutro e curtos periodos de antibiotics topics, como poma¬ 
da oftalmologica de eritromicina a 0,5%, aplicados na borda 
palpebral ou no fundo de saco. Esteroides topics podem ser 
prescritos nos casos com ceratite associada. 

Em casos refratarios, esta indicado o tratamento sistemico, 
e o antibiotico de preferencia para menores de 12 anos e a eri¬ 
tromicina. Em casos de recidivas multiplas, esta indicada a 
avaliagao com imunologista. 

Hordeolo 

E uma inflamagao aguda e nodular das glandulas da palpebra. 
Pode ser interna ou externa, popularmente chamada de tergol. 
Pode ser esteril ou precipitada por uma infecgao estafilococica 
aguda. 

Calazio 

E uma reagao lipogranulomatosa cronica e esteril de uma das 
glandulas tarsais (de Meibomio). A resolugao pode ser espon¬ 
tanea. 0 tratamento clinic consiste em compressas locais 
mornas e higiene das palpebras. Opta-se por excisao e cureta- 
gem cirurgicas em casos refratarios. 

Conjuntivites cicatriciais 

Sindrome de Stevens-Johnson 
E uma doenga bolhosa aguda grave que acomete a pele e duas 
ou mais mucosas, com comprometimento ocular associado. 

No olho, causa conjuntivite cronica e pode levar a insufi¬ 
ciencia limbica com consequencias graves, como opacificagao 
corneana e defeitos epiteliais persistentes com risco de perfu¬ 
ragao. A historia de internagao recente com administragao de 
diversas drogas pode ajudar no diagnostic diferencial. 

0 tratamento consiste na identificagao e na remogao do 
agente causal. Na fase aguda, indicam-se lubrificagao intensa, 
corticosteroide topic, vitamina C (2 g/dia) e antibiotico topi- 
co. Em alguns casos, sao necessarias multiplas cirurgias para 
resolugao dos defeitos. 
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Tracoma 

Conjuntivite cronica, insidiosa e bilateral causada pela Chla¬ 
mydia trachomatis , que evolui com fibrose conjuntival, olho 
seco, entropio, triquiase e opacidades corneanas difusas, que 
podem levar a cegueira. Os principals fatores de risco sao con¬ 
duces sanitarias precarias e maus habitos de higiene. 

A fase ativa da doenga tem um pico de prevalencia entre as 
criangas na faixa etaria de 0 a 10 anos. 

Alergia ocular 

As conjuntivites alergicas afetam ate 40% da populagao e sao 
reconhecidas 6 formas principals: aguda, sazonal, perene, pri¬ 
maveril, atopica e papilar gigante. As mais comuns sao a sazo- 
nal e a perene. As conjuntivites primaveril e atopica sao mais 
graves. Sintomas comuns a todas as formas incluem prurido 
ocular, sensagao de corpo estranho, lacrimejamento, secregao 
mucosa e fotofobia. 

Para todas as formas, o acompanhamento com alergologis- 
ta e importante na orientagao, identificagao e eliminagao de 
gatilhos. Medidas gerais (uso de compressas geladas e lagri- 
mas artificials) sao uteis para alivio dos sintomas. 

Conjuntivite alergica aguda 

Ocorre apos inoculagao de grandes quantidades de alergenos e 

tem quadro autolimitado. 0 blefaroedema e o sinal mais carac- 

teristico. 

Conjuntivites alergicas sazonal e perene 
(rinoconjuntivite alergica) 

Corresponde a mais de 90% dos casos de alergia ocular. A for¬ 
ma sazonal e a mais comum e surge principalmente no verao e 
na primavera. A perene e mais cronica e branda, e os sintomas 
persistem o ano todo, com exacerbagoes nos periodos de 
maior exposigao aos gatilhos. 

0 tratamento e feito com anti-histammicos orais e topicos, 
estabilizadores de mastocitos e colirios com ambas as agoes. 

Conjuntivite primaveril ou vernal 
E cronica e bilateral. Asma ou eczema atopico sao frequentes. 
Primavera, climas secos e quentes provocam exacerbagoes. E 
mais comum entre 5 e 15 anos, mais prevalente em meninos e 
ha melhora do quadro com o final da puberdade. 

Ha formagao de macropapilas (Figura 4) e ulceras assepti- 
cas que podem levar a cicatrizes e sequelas visuais. 

0 prurido deve ser evitado, pois e um dos principals fatores 
de risco para evolugao da doenga e ceratocone. 

Anti-histarmnicos reduzem o prurido, mas nao controlam a 
doenga. Em casos refratarios, pode-se indicar tratamento com 
imunomoduladores (p.ex., tacrolimo). 

Conjuntivite atopica 

Bilateral, mais comum em homens com dermatite atopica en¬ 
tre a 2- e a 5 1 decada da vida. Ha agudizagao em varias epocas 
do ano, especialmente nas estagoes frias. 

Sinais e sintomas extraoculares, como asma, rinite, derma¬ 
tite atopica e eczema sao comuns. Nao e autolimitada e pode 



Figura 4 Conjuntivite vernal. 

Fonte: cortesia do Departamento de Oftalmologia da Unifesp. 


progredir com insuficiencia limbica, vascularizagao e opacifi- 
cagao corneana. 0 tratamento e semelhante ao da conjuntivi¬ 
te vernal. 

Ceratocone 

Segundo o Consenso Global de Ceratocone, e um disturbio ec- 
tatico, bilateral, nao inflamatorio, que resulta em alteragao da 
forma corneana, tomando um formato de cone. Em geral, o 
acometimento e assimetrico, com imcio na puberdade e pro- 
gressao ate a fase adulta, o afinamento e inferior e coincide 
com o apice da cornea (Figura 5). 

E mais prevalente em portadores de prolapso de valvula 
mitral, sindromes de Down, Turner, Marfan e Ehlers-Danlos. 

0 padrao de heranga e indefinido. A prevalencia e de 0,05 a 
0,5% e queixas de distorgao de imagens, “fantasmas”, diplopia 
e mudangas frequentes na refragao sao sugestivas de cerato¬ 
cone. 

0 tratamento visa a corregao refracional e ao controle do 
prurido. 0 crosslinking e um procedimento novo que promove 
o enrijecimento da cornea e a estabilizagao do quadro, e seu 
objetivo e evitar complicagoes que podem levar ao transplante 
de cornea, como piora progressiva e refrataria da visao, hidro- 
pisia, cicatrizes e opacificagoes (Figura 6). 



Figura 5 Ceratocone. 

Fonte: cortesia do Departamento de Oftalmologia da Unifesp. 






2268 • TRATADO DE PEDIATRIA • SECAO 27 OFTALMOLOGIA 



Figura 6 Hidropisia aguda e sequela pos-hidropisia. 

Fonte: cortesia do Departamento de Oftalmologia da Unifesp. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer as principals entidades que causam 
alteragoes congenitas e as doenpas sistemicas 
associadas a elas. 

• Saber que as opacidades congenitas podem ter 
tratamento e que este deve ser precoce para evitar 
deficit visual permanente. 

• Realizar a propedeutica inicial de quadros de olho 
vermelho e instituir o tratamento quando adequado. 

• Diferenciar as principals causas de alergia ocular, 
orientar a respeito do controle do prurido, medidas 
gerais e acompanhamento com oftalmologista. 
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CAPITULO 5 


GLAUCOMA CONGENITO 
E INFANTIL 

Bruno L. B. Esporcatte 
Camila Fonseca Netto 
Christiane Rolim de Moura 


Definigao 

0 glaucoma na infancia e um grupo de doengas raras, as quais 
cursam com pressao intraocular elevada, lesao no nervo optico, 
impacto no desenvolvimento do globo ocular e diminuigao da 
acuidade visual. Pode ser dividido em primario ou secundario. 

0 glaucoma congenito primario e caracterizado por uma falha 
no desenvolvimento do seio camerular, estrutura responsavel 
pelo escoamento do liquido que preenche a camara anterior do 
olho (humor aquoso). Essa malformagao resulta em dificuldade 
na drenagem do humor aquoso e, consequentemente, ao au- 
mento da pressao intraocular. Nos casos secundarios, o aumen- 
to pressorico e provocado por alteragoes sistemicas ou oculares, 
presentesja ao nascimento ou adquiridas ao longo da infancia. 12 

Epidemiologia 

0 glaucoma congenito primario e a principal causa de glauco¬ 
ma na infancia, perfazendo 50 a 70% de todos os casos de 
glaucoma nessa faixa etaria. Trata-se de uma condigao rara 
com dados imprecisos sobre sua incidencia. Estudos popula- 
cionais realizados nos EUA estimam que ocorra um caso de 
glaucoma congenito primario para cada 10.000 nascidos vi¬ 
vos. 3 Em um protocolo prospectivo realizado na Gra-Bretanha, 
foram diagnosticados 35 novos casos de glaucoma congenito 
primario entre 646.887 nascimentos ocorridos em 2002 
(1/18.500). 4 A maioria dos casos sao bilaterais (65 a 80%) e 
manifestam-se no l e ano de vida (75%), dos quais 25% ja estao 
presentes ao nascimento. A doenga tern prevalencia maior em 
pacientes do sexo masculino (65%). 5 

Quanto a genetica, os glaucomas sao um grupo complexo 
de doengas com uma heterogeneidade consideravel. A maior 
parte dos casos de glaucoma congenito primario e esporadica 
e nao hereditaria. Pacientes com um padrao familiar normal- 
mente mostram uma heranga recessiva com penetrancia in- 
completa ou variavel. A doenga e familiar em 10 a 40% dos ca¬ 
sos, com penetrancia variavel (40 a 100%). 

Quatro loci estao associados a essa doenga. O primeiro e 
mais importante foi mapeado no cromossomo 2p21 (GLC3A), 


o segundo no cromossomo lp36 (GLC3B), o terceiro e quarto 
loci no cromossomo 14q24 (GLC3C e GLC3D). Entretanto, ape- 
nas dois genes foram identificados como causadores de glau¬ 
coma congenito primario: CYP1B1 (citocromo P450, familia 1, 
subfamilia B, polipeptideo 1) no locus GLC3A, e LTBP2 (com¬ 
plexo latente de ligagao a protema do fator de transformagao 
de crescimento beta 2). 0 papel das proteinas codificadas por 
esses genes na etiologia da doenga ainda nao esta totalmente 
esclarecido. 

0 gene CYP1B1 e membro da superfamilia dos citocromos 
p450 e codifica uma protema de 543 aminoacidos. Mutagoes 
nesse gene em pacientes com glaucoma congenito primario 
foram identificadas em frequencia variavel (entre 20 e 100%), 
com alta taxa de prevalencia em populagoes etnicamente ho- 
mogeneas. 

Algumas mutagoes no CYP1B1 foram descritas tambem no 
glaucoma juvenil de angulo aberto. Essa forma de glaucoma 
tambem e considerada primaria da infancia - porem nao ha, 
em geral, imaturidade no desenvolvimento do seio camerular, 
o qual se apresenta normal ao exame de gonioscopia. Foi des- 
crita associagao do glaucoma juvenil a mutagoes no gene myo- 
cilin ( MYOC ), nas formas autossomicas dominantes. 

No glaucoma secundario da infancia, associado a outras alte¬ 
ragoes oculares e sistemicas - como a sindrome de Sturge-We- 
ber, a anomalia de Peters e a sindrome de Axenfeld-Rieger -, 
as malformagoes do seio camerular podem ser mais comple- 
xas. Apesar de alteragoes nos genes PITX2, FOXC1 e PAX6 se- 
rem mais frequentemente descritas nessas doengas, muta¬ 
goes no CYP1B1 tambem foram encontradas em alguns casos. 

0 estudo do perfil genetico e ancestral dos pacientes com 
glaucoma congenito primario ampliou o conhecimento sobre 
o gene CYP1B1; porem, ainda permanece controversa a rela- 
gao genotipo-fenotipo nessa doenga. E possivel que exista 
uma associagao entre as bases geneticas e a gravidade do glau¬ 
coma congenito. Um maior conhecimento dessa associagao 
eventualmente permitira a detecgao precoce da doenga, um 
melhor entendimento da sua fisiopatologia e historia natural e, 
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talvez, a definigao de uma terapia mais racional e direcionada 
para cada subtipo. 

Quadro clinico 

0 glaucoma na infancia possui sinais e sintomas diferentes 
daqueles observados nos adultos. Uma triade classica de apre- 
sentagao e composta por: lacrimejamento abundante (epifo- 
ra), fotofobia e contragao excessiva das palpebras (blefaroes- 
pasmo). Esses sintomas sao decorrentes da irritagao causada 
pela difragao da luz quando atinge o tecido corneano edema- 
ciado pela pressao intraocular elevada (Figura 1). 

0 quadro, em geral, instala-se em criangas menores de 3 
anos, propensas a apresentar distensao do globo ocular em 
resposta a elevagao da pressao intraocular. Esse aumento do 
globo se da em fungao da imaturidade do colageno corneano e 
escleral e e a causa do surgimento dos seguintes sinais: au¬ 
mento do diametro da cornea; rotura da camada interna cor- 
neana - levando a edema e formagao de estrias chamadas de 
Haab; aumento axial do globo ocular (buftalmo); aumento da 
escavagao do nervo optico; e, em casos avangados, a luxagao 
do cristalino (Figura 2). 

Em diferentes patologias, sao vistos sinais que devem cha- 
mar a atengao do pediatra em virtude da possibilidade de as- 
sociagao com o glaucoma (Tabela 1). 

A sindrome de Axenfeld-Rieger cursa com anomalias iria- 
nas (hipoplasia, buracos irianos e alteragao do formato pupi- 
lar), as quais podem ser notadas a inspegao ocular. Alem disso, 
alguns sinais sistemicos chamam a atengao para o diagnostic, 
como alteragoes dentarias (microdontia, hipodontia ou ano- 
dontia) e dos ossos da face (prognatismo, micrognatia, hiper- 
telorismo). 



Figura 1 Aumento do diametro corneano do olho direito. 

Fonte: Departamento de Oftalmologia da EPM-Unifesp. 



Figura 2 Crianqa com glaucoma congenito apresentando 
lacrimejamento e fotofobia. 

Fonte: Departamento de Oftalmologia da EPM-Unifesp. 


Tabela 1 Sinais e sintomas do glaucoma na infancia que 
podem ser detectados pelo pediatra 

Epifora sem secrepao 

Fotofobia 

Blefarospasmo 

Queixa dos familiares de aumento do globo ou assimetria entre 
os olhos 

Dificuldade de fixapao com o olho acometido 
Aumento do diametro da cornea 
Aumento do globo ocular (buftalmo) 

Perda de brilho da cornea 
Ausencia de reflexo vermelho 


0 glaucoma tambem esta frequentemente associado a sin- 
drome de Sturge-Weber. E uma alteragao congenita rara carac- 
terizada por malformagoes vasculares cutaneas, menmgeas e 
oculares. Cerca de 30 a 70% dos pacientes com essa sindrome 
podem desenvolver o glaucoma, sendo que metade desse per- 
centual inicia o quadro antes dos 4 anos de idade. Caracteristi- 
camente, o olho envolvido e o homolateral a face afetada pelo 
hemangioma. 

A neurofibromatose tipo 1 (doenga de von Recklinghausen) 
e uma doenga autossomica dominante que apresenta 
alteragoes em diversos orgaos, sendo caracterizada pela triade: 
tumoragoes nos nervos e no subcutaneo e manchas pigmenta- 
das “cafe-com-leite”. Pode cursar com glaucoma unilateral, 
sendo que, em media, 50% dos casos ocorrem quando ha neu¬ 
rofibroma palpebral ou orbital. 

Outros glaucomas secundarios a malformagoes mais com- 
plexas sao aqueles relacionados a sindrome de Peters e a aniri¬ 
dia. A sindrome de Peters corresponde a urn defeito na forma¬ 
gao da camara anterior do globo ocular, que resulta na 
manutengao, apos o nascimento, de aderencias entre o cristali¬ 
no e a cornea, causando opacidades corneanas congenitas e 
glaucoma em aproximadamente 50% dos casos. A sindrome de 
Peters pode estar associada a outras anomalias do desenvolvi- 
mento da crista neural - entao chamada de sindrome de Peters 
plus. Nesses casos, pode haver fenda palatina, anormalidades 
das orelhas, dextrocardia, anormalidades do sistema nervoso 
central (SNC), agenesia do trato urinario, baixa estatura, dis- 
morfismo facial, laringomalacia e macroglossia. 

Na aniridia, existe a ausencia variavel da iris, que e hipopla- 
sica e rudimentar. Bilateral na maior parte dos casos, tern urn 
padrao de heranga autossomico dominante, com a penetran- 
cia incompleta. 0 glaucoma manifesta-se em 50 a 75% dos pa¬ 
cientes, em geral, na infancia tardia ou na adolescencia. A 
crianga deve ser monitorada para o desenvolvimento de tumor 
de Wilms, em especial se detectada a mutagao no gene PAX6. 
Na vigencia do acometimento desse gene, anormalidades ge- 
niturinarias e retardo mental sao frequentes. 6 

Dentre as causas secundarias adquiridas, o glaucoma corti- 
cogenico e o unico que pode ser prevenido. 0 uso de corticos- 
teroides, independentemente da via de administragao (topico, 
inalatorio, oral ou endovenoso), pode provocar hipertensao 
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intraocular. Caso anteceda os 3 anos de idade, costuma simu- 
lar um quadro de glaucoma congenito primario. Nas criangas 
maiores, Simula o glaucoma juvenil. A capacidade hipertensi- 
va da medicagao esta relacionada a sua potencia, concentra- 
gao e via de administragao, sendo a via topica ocular a mais 
desfavoravel nesse aspecto. 

A cegueira por glaucoma corticogenico atinge todas as fai- 
xas etarias, no entanto, as criangas apresentam maior sensibi- 
lidade ao efeito hipertensivo ocular da medicagao em compa- 
ragao aos pacientes adultos jovens. 7 Outro efeito colateral da 
corticoterapia prolongada e o desenvolvimento de catarata. 

Diagnostico 

0 sucesso do exame da crianga depende de tempo, habilidade 
do medico e, principalmente, da cooperagao do paciente. Uma 
boa anamnese e o exame clinic sao de grande valia para o diag- 
nostico. A inspegao sob a luz ambiente permite a pesquisa da 
fotofobia. 0 diametro da cornea e um importante parametro a 
ser avaliado de maneira aproximada no exame externo dos 
olhos (ectoscopia). Diametros corneanos horizontais maiores 
que 11 mm no recem-nascido, que 12 mm no 1 Q ano de vida e que 
13 mm a partir do 2 e ano de vida sao medidas que levam a sus- 
peitar do diagnostic de glaucoma. 

Com o auxilio de uma fonte luminosa, e possivel realizar a 
pesquisa do reflexo vermelho. Esse reflexo esta ausente no 
glaucoma da infancia, quando ha edema ou opacidade da cor¬ 
nea, a qual adquire um aspecto acinzentado e sem brilho, im- 
pedindo a retina de receber e refletir a luz, como o faz em con- 
digoes normais. 

Quando a doenga se manifesta no periodo neonatal, o “tes¬ 
te do olhinho” - obrigatorio em inumeras maternidades do 
pais - da o primeiro sinal de alerta para detecgao do glaucoma 
da infancia. Em casos excepcionais, o recem-nascido ja tern o 
glaucoma instalado, porem o teste acusa a presenga do reflexo 
vermelho a ocasiao da alta. Isto porque a cornea, apesar de so¬ 
fter distensao e aumento de seu diametro, pode ainda perma- 
necer transparente nas fases iniciais de hipertensao ocular, e o 
edema corneano ira desenvolver-se nas semanas seguintes. 

A partir dos 2 meses de vida, ja e possivel perceber dificul- 
dade a fixagao nas criangas com glaucoma. As criangas maio¬ 
res podem referir dificuldade visual, embora nao necessaria- 
mente. 

Quando as criangas sao mais colaborativas, o exame oftal- 
mologico deve ser realizado a lampada de fenda, assim como a 
aferigao da pressao ocular feita com o tonometro de Goldman, 
ou ainda com o tonometro de ICare® (que tern se mostrado ra- 
pido e acurado para aquisigao do valor da pressao ocular). Iso- 
ladamente, a pressao ocular elevada nao fecha o diagnostic 
de glaucoma, pois, muitas vezes, em razao da falta de coope¬ 
ragao da crianga ou pelas caracteristicas de alguns tonometros, 
a pressao pode parecer falsamente elevada a mensuragao. 
Caso seja impossivel realizar o exame oftalmologico ambula- 
torial, e necessario examinar a crianga com a suspeita de glau¬ 
coma sob anestesia geral. Nesses casos, a primeira aferigao 
que se faz e a medida da pressao ocular. Alguns sedativos po¬ 
dem influenciar o valor pressao de maneiras variadas e, para 


minimizar esse possivel vies, a medida deve ser feita tao logo a 
crianga entre em piano anestesico. 

A propedeutica basica ainda deve contar com: medida obje- 
tiva do diametro corneano - entao feita com compasso; ava¬ 
liagao da transparency corneana; profundidade da camara 
anterior; exame biomicroscopico da iris; realizagao da gonios- 
copia (avaliagao do seio camerular) e da fundoscopia. 

A medida do diametro anteroposterior do globo serve tanto 
para o diagnostic quanto para o acompanhamento feito apos 
as abordagens cirurgicas. Essa medida e obtida por meio da 
biometria - metodo ultrassonografico ou optico -, que calcula 
a distancia entre superficie anterior da cornea e a retina. Esses 
valores sao comparados com dados normativos e podem ser 
inseridos em graficos de crescimento axial do globo ocular por 
idade (Figura 3). As medidas acima dos percentis normais, 
que avangam em crescimento exponencial em exames suces- 
sivos, chamam a atengao para a progressao da doenga. 

Alguns diagnostics diferenciais devem ser levados em 
consideragao durante a avaliagao da crianga, por exemplo: 
obstrugao de vias lacrimais (lacrimejamento); megalocornea; 
trauma de parto (com lesao das camadas internas da cornea 
pela apreensao pelo forceps); alta miopia; ceratites (traumati- 
cas e virais - herpetica e rubeola); e distrofias corneanas con- 
genitas. 

Tratamento 

0 tratamento medicamentoso do glaucoma congenito prima¬ 
rio deve ser instituido apenas em carater temporario, enquan- 
to nao for possivel realizar o procedimento cirurgico. Em geral, 
e feito com colirios hipotensores. As abordagens cirurgicas ini¬ 
ciais tern por objetivo remover a obstrugao relacionada a mal- 
formagao do seio camerular, estabelecendo a rota de escoa- 
mento convencional do humor aquoso. 

Na presenga de transparency corneana que permita a ob- 
servagao do seio camerular, pode-se realizar a goniotomia, 
tecnica na qual e feita a secgao interna do tecido malformado 
com o auxilio de um instrumento cortante. 



Idade (meses) 


Figura 3 Diametro axial em milfmetros (eixo Y), plotado 
versus idade em meses (eixo x). As areas entre os limites 
superiores e inferiores da curva representam o desvio- 
-padrao do comprimento axial e a curva media representa 
a media de comprimento de olhos normais. 

Fonte: adaptada de Sampaolesi e Caruso, 1982. 9 
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Quando houver opacidade de meio - por edema corneano 
que impega a observagao da camara anterior, a opgao cirurgica 
e a trabeculotomia. Nela, sob um retalho escleral perilimbar, a 
via de drenagem convencional (canal de Schlemm) e canulada 
(com o uso de uma haste metalica, o trabeculotomos de 
Harms) e, apos rotagao do aparato em diregao a camara ante¬ 
rior, cria-se uma comunicagao direta desta com o canal citado. 

Caso as cirurgias angulares citadas nao consigam atingir 
um controle satisfatorio da pressao intraocular - evidenciado 
pela melhora do edema corneano e pela estabilizagao do cres- 
cimento do globo ocular -, o passo seguinte e optar entre a tra- 
beculectomia ou um implante de drenagem (ambos sao proce- 
dimentos que criam uma via nao convencional de escoamento 
do humor aquoso). 

Prognostico 

0 prognostic visual do paciente depende em grande parte da 
precocidade do diagnostic e do inrcio da terapia. Khitri et al., * 1 2 3 4 5 6 7 8 9 
em revisao de prontuarios do Hospital Pediatric da Filadelfia, 
observaram que 60,1% dos pacientes com diagnostic de glau¬ 
coma congenito apresentavam boa acuidade visual (melhor que 
20/200), sendo que quanto menor a visao no momento do 
diagnostic, pior o prognostic visual. Nessa amostra, 62,9% 
dos pacientes necessitaram de mais de uma cirurgia para conse- 
guir um controle satisfatorio da pressao intraocular, sendo o nu- 
mero de intervengoes cirurgicas inversamente proporcional a 
qualidade final da visao. 8 

Tao logo seja possrvel, todas as criangas devem receber o 
tratamento para corregao das ametropias residuais e estimula- 
gao visual. 

Prevengao 

Os glaucomas da infancia devem ser detectados e tratados 
com presteza, assim evitando as consequencias nefastas da 
elevagao da pressao intraocular. Ressalta-se, portanto, a im- 
portancia do diagnostic precoce, a fim de prevenir a evolugao 
para a cegueira. 

A unica causa evitavel do desenvolvimento glaucoma na in¬ 
fancia e a corticogenica. Todas as apresentagoes de corticoste- 
roides podem levar a hipertensao ocular e ao glaucoma. Por 
isso, deve-se desestimular a prescrigao indiscriminada de coli- 
rios a base de corticosteroides por nao especialistas. Quando 
necessario, seu uso deve ser limitado - e, de preferencia, su- 
pervisionado. Criangas com indicagao de corticoterapia siste- 
mica prolongada devem ter acompanhamento oftalmologico 
periodico com medida da pressao intraocular e fundoscopia. 

Desafios 

Como o prognostic visual final esta relacionado a intervengao 
precoce, o desafio maior do glaucoma da infancia e ampliar, na 
comunidade medica, a inclusao do exame oftalmologico basi- 
co na propedeutica perinatal e da infancia. 0 pediatra deve, 
em todas as oportunidades, realizar a inspegao ocular a procu- 
ra de sinais como assimetria no globo ocular e perda do reflexo 


vermelho por opacidades corneanas. Criangas que apresentem 
reagao alterada a luz e/ou lacrimejamento excessivo devem 
ser prontamente encaminhadas para avaliagao especializada. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que 25% dos glaucomas congenitos sao de 
aparecimento neonatal, detectaveis pelo “teste do 
olhinho” na saida da maternidade. 

• Reconhecer a trfade classica do glaucoma congenito: 
epifora, blefaroespasmo e fotofobia. 

• Saber que o aumento do diametro da cornea e o sinal 
mais evidente do glaucoma na infancia. 

• Saber que, depois dos 3 anos de idade, o aumento do 
globo ocular pela pressao e menos frequente e a 
medida da pressao intraocular e a unica maneira de 
diagnosticar casos suspeitos. 

• Lembrar que uso de corticosteroide topico ainda e a 
causa mais importante de cegueira por glaucoma na 
infancia em nosso meio. 

• Saber que o glaucoma congenito leva a cegueira em 
100% dos casos se nao tratado, com grande custo de 
sofrimento e social para estes jovens. Suspeitas devem 
ser encaminhadas com urgencia ao especialista. 
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DOENCAS da retina 
NA INFANCIA E NA 
ADOLESCENCIA 

Andre Correa de Oliveira Romano 
Rubens Belfort Neto 


Anomalias congenitas e do desenvolvimento 
mais comuns 

Fossetas congenitas de papila 
A fosseta congenita de papila e uma depressao redonda ou 
oval na porgao temporal do disco optico. Geralmente unica e 
unilateral, e uma anormalidade rara, encontrada em 1 a cada 11 
mil pacientes. 

Consiste em herniagao do tecido neuroectodermico rudi- 
mentar, que content elementos da retina sensorial, epitelio 
pigmentado da retina e tecido glial, penetrando pelo defeito 
do nervo optico em diregao ao espago subaracnoide perioptico. 

A acuidade visual e normal. Aproximadamente 50% dos 
pacientes apresentam defeito de campo visual, incluindo: es- 
cotoma arqueado paracentral, aumento do ponto cego e cons- 
trigao generalizada. Cerca de 40% dos olhos afetados apresen¬ 
tam descolamento seroso da retina, que se estende peripapilar 
ate a regiao macular (Figura 1). 

Fibras de mielina 

A mielinizagao das vias opticas inicia-se no corpo geniculado 
lateral no 5 e mes de gestagao, atingindo o quiasma no 7 Q mes, 
a porgao retrobulbar do nervo optico no 8 Q mes e a lamina cri- 
vosa no 9 e mes. A mielinizagao, porem, continua apos o nasci- 
mento, atingindo a margem do disco optico. 

A presenga de fibras de mielina e uma condigao benigna e 
nao requer tratamento nenhum. E unilateral em 80% dos ca- 
sos e ocorre, predominantemente, no sexo masculino (Figu¬ 
ra 2). Alteragoes visuais nao sao frequentes, mas podem ser 
observadas, em casos raros, telangiectasias leves, neovascula- 
rizagao e oclusoes vasculares. 0 acometimento macular e raro. 

Coloboma de disco optico 

0 coloboma de disco optico e encontrado em 1 a cada 12 mil pa¬ 
cientes. Os colobomas verdadeiros resultam do fechamento in¬ 
complete da fissura embrionaria: uma fenda ventral, as 6 horas, 
com surgimento em torno da 4 5 semana de vida intrauterina e 
fechamento a partir da 5 1 ate o final da 6- semana. Esse fecha¬ 


mento inicia-se no centro e continua anteroposteriormente ate 
a iris e o nervo optico, no ponto de penetragao da arteria hialoi- 
de. A fusao e o crescimento ocular devem coordenar-se de ma- 
neira perfeita; caso contrario, surge o coloboma verdadeiro, de 
diferentes tamanhos, mas sempre inferior. 



Figura 1 Retinografia colorida. (A) Fosseta de 
papila proxima a margem temporal do disco optico. 

(B) Angiorretinofluoresceinografia evidenciando 
hiperfluorescencia com descolamento seroso temporal 
ao disco optico, adjacente a fosseta de papila. (C e D) 
Tomografia de coerencia optica de dominio espectral 
mostrando fosseta no corte bidimensional e tridimensional 
temporal ao disco optico. 



Figura 2 Fibras de mielina ao redor do disco optico 
esquerdo. 
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Colobomas de nervo optico podem ser uni ou bilaterais, es- 
poradicos ou autossomicos dominantes, apresentar altera- 
goes sistemicas (Tabela 1) e tern sido associados a uma muta- 
gao no gene PAX6. 

A acuidade visual e bastante variavel, dependendo do aco- 
metimento do feixe papilomacular. 

Vasculatura fetal persistente 
Conhecida no passado como persistence de vitreo primario 
hiperplasico, a vasculatura fetal persistente e resultado da fa- 
lha da regressao do vitreo primario, que surge no l e mes de 
gestagao e corresponde a um tecido vascular, incluindo vasos 
hialoideos, sustentado por arcabougo fibrilar. Em condigoes 
normais, o vitreo primario regride progressivamente e e subs- 
tituido pelo vitreo secundario ou adulto. 

Ha tres formas clinicas - anterior, posterior e intermediary 
- que apresentam caracteristicas das duas primeiras. A forma 
anterior caracteriza-se por microftalmia, presenga de massa 
glial retrolental vascularizada, tragao do corpo ciliar e persis¬ 
tency da arteria hialoide; a posterior e microcornea, com 
membranas vitreas, dobras retinianas e remanescentes da ar¬ 
teria hialoide, que sao conhecidas como: 

• ponto de Mittendorf: e o remanescente anterior do sistema 
hialoideo. Apresenta-se como um pequeno ponto arredonda- 
do, branco, aderido a capsula do cristalino, discretamente na¬ 
sal e inferior ao polo posterior da lente; 

• papila de Bergmeister: remanescente da arteria hialoide no 
nervo optico, correspondendo ao tecido glial que se estende 
ao vitreo a partir da margem da cabega do nervo optico; 

• canal de Cloquet: corresponde ao local por onde se estende a 
arteria hialoide, patente ou ocluida, que pode estar presente 
desde a papila ate o polo posterior do cristalino. 

A ultrassonografia ocular e importante complemento diagnos¬ 
tic nesses casos. 

A persistency de vitreo primario hiperplasico e uma causa 
importante de leucocoria na infancia (Tabela 2), com prognos¬ 
tic geralmente ruim. Podem ser realizadas lensectomia e re- 
mogao da membrana fibrovascular, com pobre resultado visual. 

Tabela 1 Anormalidades sistemicas associadas a 
coloboma do disco optico 

Malformacoes do sistema nervoso central (SNC) 

Anencefalia 

Agenesia do corpo caloso 
Encefalocele esfenoidal 
Anormalidades cromossomicas 
Trissomia 13-15 (sindrome de Patau) 

Trissomia 18 (sindrome de Edward) 

Sfndromes congenitas 
Sindrome de Meckel-Gruber (AR) 

Sindrome de Goltz 

Sindrome de microftalmia de Lenz 


Tabela 2 Diagnostico diferencial de leucocoria 

Retinoblastoma 

Toxocara 

Doenga de Coats 

Displasia retiniana 

Catarata 

Persistence de vitreo primario hiperplasico 

Retinopatia da prematuridade 

Endoftalmite 

Meduloepitelioma 

Fibras de mielina 

Coloboma de nervo optico 

Sindrome morning glory 

Hemorragia vitrea 

Descolamento de retina 

Uveite 


Distrofias hereditarias da retina e da coroide 

Distrofias retinianas 
Distrofia de bastonetes 
Retinose pigmentaria 

A retinose pigmentaria e caracterizada pela deterioragao pro¬ 
gressiva das celulas visuais, do epitelio pigmentado e da coroi¬ 
de, sendo mais adequado o nome distrofia pigmentaria da re¬ 
tina. Ha uma disfungao de celulas fotorreceptoras, afetando 
primariamente os bastonetes. Mais tardiamente, tambem po¬ 
dem ocorrer alteragoes dos cones e do epitelio pigmentado da 
retina. 

0 estreitamento vascular, a pigmentagao tipo espiculas os- 
seas (osteoclastos) e a palidez cerea do disco optico sao carac- 
teristicas clinicas classicas. Pode haver associagao com edema 
macular cistoide, glaucoma, miopia e catarata subcapsular 
posterior. 

0 quadro e bilateral, progressivo, iniciando-se no equador 
do bulbo ocular, seguindo para a periferia e o polo posterior. 
Nessa fase, a cegueira noturna e frequente, dihcultando a lo- 
comogao em ambientes pouco iluminados. 

Grande numero de doengas e classificado como retinose 
pigmentaria, algumas apresentando manifestagoes sistemi¬ 
cas, como amaurose congenita de Leber, doenga de Gold- 
mann-Favre, sindrome de Usher e sindrome de Bardet-Biedl 
(Tabela 3). 

Embora a retinose pigmentaria possa se manifestar em pra- 
ticamente todas as faixas etarias, a maioria dos pacientes co- 
mega a apresentar sintomas na adolescencia e no inicio da ida- 
de adulta. Aos 30 anos, 75% dos pacientes sao sintomaticos. 

A mutagao ocorre no gene da rodopsina, apresentando he- 
terogeneidade nao alelica, pois diferentes mutagoes em dife- 
rentes genes levam a graus variaveis da mesma doenga. A for¬ 
ma esporadica e a mais frequente (40%). Os padroes de 
heranga genetica identificados sao: autossomica recessiva 
(20%), autossomica dominante (10 a 20%) e heranga ligada ao 
X (10% e mais grave). 
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Tabela 3 Retinose pigmentaria e doengas associadas 
Retinose pigmentaria - subtipos 

Autossomica recessiva 
Autossomica dominante 
Ligada ao X 

Amaurose congenita de Leber 

Retinose pigmentaria e doengas sistemicas 

Sindrome de Usher 

Doenga de Alstrom 

Sindrome de Bardet-Biedl 

Sindromes retinorrenais 

Doengas mitocondriais 

Outras doengas relacionadas a fotorreceptores 

Cegueira noturna congenita estacionaria 
Retinosquise juvenil ligada ao X 
Sindrome de Goldmann-Favre 
Atrofia girata 


0 uso de altas doses de vitamina A tem se mostrado pro- 
missor na desaceleragao da doenga. Estudos mostram melho- 
ra na resposta da fungao dos bastonetes apos o uso de suple- 
mentagao oral de vitamina A. Progressos no campo de protese 
neural tem convergido com avangos em cirurgia vitreorretinia- 
na para possibilitar o desenvolvimento de proteses retinianas 
implantaveis para pacientes com retinose pigmentaria. 0 im- 
plante pode ser dividido, de acordo com a localizagao da pro¬ 
tese, em superficie retiniana, espago sub-retiniano e ao redor 
do nervo optico. Essa alternativa parece ter papel promissor 
no futuro tratamento de doengas como a retinose pigmentaria. 

Sindrome de Usher 

A sindrome de Usher e urn grupo de disturbios autossomicos 
recessivos caracterizados por perda congenita neurossensorial 
da audigao e disfungao vestibular associada a retinose pig¬ 
mentaria, correspondendo a 18% de todos os pacientes com 
essa condigao. 

Apesar de prevalencia estimada entre 2 e 6 em cada 100 mil 
individuos, a sindrome de Usher corresponde a 5% do total de 
criangas com surdez profunda, sendo responsavel por cerca da 
metade dos casos de cegueira associada a surdez. 

Distrofia de cones 

As distrofias de cones sao divididas em formas estacionaria e 
progressiva. A forma estacionaria, tambem conhecida como 
acromatopsia, caracteriza-se pela ausencia de fungao dos co¬ 
nes ja ao nascimento. A forma progressiva, por sua vez, parece 
ser urn grupo bastante heterogeneo de doengas, para as quais 
existem varios tipos de classificagao e diferentes formas de he- 
ranga. 

Entre as principais caracteristicas, a maculopatia em alvo e 
classicamente descrita, mas nao universal (Figura 3). Outros 
achados incluem atrofia progressiva do epitelio pigmentario 
da retina com consequente atrofia geografica. 


Distrofias do epitelio pigmentado da retina 

Doenga de Stargardt 

A doenga de Stargardt (distrofia macular juvenil) e o fundus 
Jlauimaculatus sao considerados variantes da mesma doenga, 
apesar de aparecerem em idades diferentes, apresentarem di¬ 
ferentes prognostics e poderem aparecer simultaneamente 
em membros de uma mesma familia. 

E a distrofia macular hereditaria mais comum e representa 
cerca de 10% das distrofias de retina. Em geral, manifesta-se 
entre 8 e 14 anos de idade, tem carater autossomico recessivo 
com o gene no locus ABCA4 no cromossomo lp21-22. 

0 quadro bilateral caracteriza-se por piora progressiva da 
visao central, que pode apresentar aspecto macular de cobre 
batido. Essa area pode ou nao ser circundada por flecks, isto e, 
lesoes branco-amareladas no epitelio pigmentado da retina. 
Essas lesoes sao comuns em adultos entre a 4- e a 5 a decadas 
da vida, porem, sem alteragao macular, caracterizando outro 
aspecto da doenga conhecido como fundus Jlauimaculatus. 

A distrofia de Stargardt acomete classicamente o polo pos¬ 
terior de criangas. A anatomia patologica revela desapareci- 
mento dos fotorreceptores e epitelio pigmentado da retina de 
regioes macular e perimacular. As camadas internas da retina 
podem demonstrar degeneragao cistoide e deposito de calcio. 

0 prognostic e desfavoravel, uma vez que a acuidade vi¬ 
sual cai abaixo de 20/40 e tende a diminuir rapidamente, es- 
tabilizando-se em torno de 20/200. 

Doenga de Best juvenil (viteliforme) 

A doenga de Best, ou distrofia macular viteliforme, e uma dis¬ 
trofia macular bilateral que apresenta aspecto de gema de ovo 
na regiao macular. Na infancia, podem se formar alteragoes 
cistoides viteliformes que, ao coalescerem, dao origem a lesao 
macular caracteristica chamada de pseudo-hipopio, podendo 
evoluir, na fase adulta, para fibrose macular, membrana neo- 
vascular sub-retiniana, atrofia geografica e buraco macular. 

Histopatologicamente, ha acumulo de lipofucsina intrace- 
lular ou subepitelio pigmentado da retina, na regiao macular. 

E uma doenga rara, com carater autossomico dominante 
relacionado ao cromossomo 11. Geralmente, apresenta imcio 
dos sintomas na l a decada de vida. 

O exame classic e o eletro-oculograma, alterado com mdi- 
ce de Ardem (razao fotopica/escotopica) < 1,85 e frequente- 



Figura 3 (A) Exame de angiofluoresceinografia 
de paciente com distrofia de cones mostrando 
hiperfluorescencia transmitida na area macular. 

(B) Tomografia de coerencia optica de padrao espectral 
mostrando afinamento generalizado dos fotorreceptores 
e epitelio pigmentario da retina de paciente com distrofia 
de cones. 
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mente proximo a 1,1 (abolido), mesmo em criangas assinto- 
maticas. 

Atualmente, nao existe tratamento para essa doenga, sen- 
do importante o aconselhamento genetico. 

Albinismo 

0 albinismo decorre de erro inato na estrutura de aminoacidos 
constituintes da enzima tirosinase, responsavel pela produ- 
gao normal da melanina. 

Os principais tipos de albinismo sao oculocutaneo e ocular. 
0 oculocutaneo tern carater autossomico dominante ou reces- 
sivo, sendo mais associado a alteragoes oculares. 

A variagao nas manifestagoes clinicas depende da presenga 
ou nao da enzima tirosinase. No albinismo tirosinase-positivo, 
a deficiencia ocorre no transporte intracelular da tirosina no 
melanocito, e a crianga apresenta possibilidade de pigmenta- 
gao ao longo da vida, sendo esse tipo o mais comum. Por outro 
lado, o albinismo oculocutaneo tirosinase-negativo manifesta 
deficiencia da atividade normal enzimatica, sendo os pacien- 
tes incapazes de sintetizar melanina. 

A fovea e hipoplasica, sem pigmento foveal, e, histologica- 
mente, nao existe depressao foveal. Outras alteragoes incluem 
nistagmo congenito, fotofobia, alta miopia, estrabismo, distri- 
buigao anomala de vasos retinianos e alteragao na decussagao 
das fibras retinianas (potencial visual evocado alterado). 

0 albinismo oculocutaneo pode fazer parte de duas sindro- 
mes potencialmente letais: sindrome de Chediak-Higashi (al¬ 
binismo associado a suscetibilidade aumentada a infecgoes 
por alteragoes nos globulos brancos) e sindrome de Her- 
mansky-Pudiak (comum em Porto Rico nos EUA, associada a 
doenga pulmonar e intestinal ou alteragao na coagulagao). 

Doengas vasculares retinianas (Tabelas 4 e 5) 

Tabela 4 Doengas vasculares retinianas e idade de 
apresentagao 


Doenga 

Idade de apresentagao 

Doenga de Coats 

1 § ou 2- decada de vida 

Doenga de von Hippel 

Infancia ou adolescencia 

Hemangioma cavernoso 

1 § ou 2- decada de vida 

Sindrome de Sturge- 
-Weber 

Congenita 

Sindrome de Wyburna- 
-Manson 

Congenita 

Retinopatia diabetica 

50% dos pacientes apos 7 anos 

Retinopatia diabetica 
proliferativa 

Rara antes da puberdade 

Doenga de Eales 

Adulto jovem 

Arterite de Takayasu 

Adolescencia 

Doenga de Norrie 

Congenita 

Doenga de Kawasaki 

1 § e 2- decada de vida 

Oclusao venosa 

Rara em crianga 


Tabela 5 Padroes de doengas retinianas na infancia 

Maculopatia em bull's eye 

Doenga de Stargart 

Sindrome de Bardet-Biedl 

Distrofia de cone 

Distrofia de cones e bastonetes 

Drogas (p.ex., cloroquina) 

Sindrome de Alstrom 

Macula em cereja 

Doenga de Tay-Sachs 

Doenga de Newmann-Pick 

Lipogranulomatose de Farber 

Oclusao de arteria central da retina 

Trauma 

Coloboma macular 

Coloboma macular tipico 

Amaurose congenita de Leber 

Distrofia macular da Carolina do Norte 

Sindrome de Aicardi 

Sindrome de Down 

Toxoplasmose 

Hipoplasia foveal 

Albinismo 

Aniridia 

Sindrome de Prader-Willi 

Disturbio pigmentar geografico 

Atrofia girata 

Coroideremia 

Miopia patologica 

Fundus sal e pimenta 

Rubeola 

Sifilis 

Sindrome de Alstrom 
Miopatia mitocondrial 
Tortuosidade vascular 
Retinopatia da prematuridade 
Doenga de Fabry 
Anemia falciforme 
Incontinencia pigmentar 
Doenga de Coats 
Hemangioma capilar 
Diabete melito 
Hemangioma racemoso 
Doenga de Eales 

(continua) 
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Tabela 5 Padroes de doengas retinianas na infancia 
(continuagao) 

Estrias angioides 

Pseudoxantoma elastico 
Doenga de Paget 
Talassemia 

Sindrome de Ehlers-Danlos 

Calcinose 

Acromegalia 

Descolamento de retina 

Retinoblastoma 

Retinopatia da prematuridade 

Trauma 

Doenga de Coats 
Vasculatura fetal persistente 
Vitreorretinopatia exsudativa familiar 
Retinosquise juvenil ligada ao X 
Fosseta congenita de papila 
Sindrome de Stickler 
Alta miopia/degeneragao lattice 


Retinopatia diabetica 

A retinopatia diabetica e a principal causa de cegueira em pes- 
soas economicamente ativas (18 a 65 anos). Ha pouco tempo, 
o diabete tipo 1 insulino-dependente era a unica forma encon- 
trada em criangas. No entanto, com o aumento da obesidade 
entre a populagao infantil, o diabete tipo 2 e a resistencia peri- 
ferica a insulina tern se tornado frequentes em criangas e ado- 
lescentes, variando de 8 a 45% dos diabeticos. 

0 diagnostic precoce da retinopatia diabetica se da pela 
fluoresceinografia, visto que 50% dos pacientes diabeticos ju- 
venis nao apresentam alteragoes ao exame de mapeamento de 
retina. 

A retinopatia diabetica e uma complicagao rara em crian¬ 
gas, sendo encontrada em aproximadamente 50% dos pacien¬ 
tes apos 7 anos do imcio da doenga. Cerca de 90% dos diabeti¬ 
cos tipo 1 apresentam algum tipo de alteragao na retina apos 
20 anos de doenga. 0 tempo de evolugao e, portanto, o fator de 
risco mais importante para o desenvolvimento da retinopatia 
diabetica. A idade do paciente tambem e urn fator de risco in- 
dependente para seu desenvolvimento, de modo que a preva¬ 
lence da retinopatia diabetica em criangas menores de 13 
anos de idade e mais baixa (9%) que em adolescentes acima 
dessa idade com duragao da doenga em tempo similar. 

0 controle metabolico adequado pode diminuir a progres- 
sao das lesoes, mas pode ocorrer piora transitoria da retinopa¬ 
tia, principalmente se a normoglicemia for atingida rapida- 
mente. 

Clinicamente, classifica-se a retinopatia diabetica em nao 
proliferativa e proliferativa. A retinopatia diabetica nao proli- 
ferativa manifesta-se com as seguintes alteragoes: 

• dilatagao vascular difusa com ingurgitamento venoso; 


• microaneurismas; 

• hemorragias intrarretinianas superficiais e profundas; 

• exsudatos duros; 

• manchas algodonosas (Figura 4A); 

• edema macular diabetic (principal causa de baixa visual na 
retinopatia diabetica nao proliferativa) (Figura 4D). 

A retinopatia diabetica proliferativa caracteriza-se pela proli- 
feragao vascular e fibrosa em resposta a isquemia retiniana. 
Neovasos proliferam-se dentro de urn diametro da cabega do 
nervo optico ou no trajeto dos vasos principais, porque ha de- 
feitos ou ausencia da membrana limitante interna no nervo 
optico (Figuras 4BeC). 

Os neovasos crescem repousando no cortex vitreo poste¬ 
rior. As complicagoes inerentes a proliferagao vascular sao: 
descolamento de retina tracional, hemorragia pre-retiniana 
(sub-hialoidea) ou vitrea e glaucoma neovascular. 

0 tratamento e o acompanhamento da retinopatia diabeti¬ 
ca nao proliferativa variam conforme as alteragoes encontra- 
das. Nos casos leves, as visitas podem ser anuais desde que 
nao haja comprometimento macular, sendo o controle realiza- 
do a cada 3 meses. No caso de edema macular clinicamente 
significativo ou retinopatia diabetica nao proliferativa grave e 
muito grave, a panfotocoagulagao profilatica guiada pela an- 
giofluoresceinografia deve ser realizada (Figura 4D). 

Na retinopatia diabetica proliferativa, o tratamento e panfo¬ 
tocoagulagao retiniana e cirurgia. A vitrectomia via pars plana e 
a opgao de escolha, principalmente em casos de hemorragia vi¬ 
trea densa nao reabsorvida, associada ou nao ao descolamento 
de retina tracional. 

Doenga de Coats 

A doenga de Coats e uma anomalia vascular primaria idiopati- 
ca da retina, de carater nao hereditario, que quase sempre 
ocorre em meninos sadios sem historia familiar pregressa. Os 



Figura 4 (A) Retinografia colorida - hemorragias 
superficiais e profundas, microaneurismas, exsudatos 
duros e algodonosos. (B e C) Descolamento de 
retina tracional e neovascularizagao. (D) Edema 
macular diabetico: presenga de cistos intrarretinianos, 
descolamento de retina neurossensorial observado na 
tomografia de coerencia optica. 
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sintomas iniciam-se, em geral, na l a decada da vida, por volta 
dos 5 anos de idade, com estrabismo e leucocoria. Em 90% 
dos casos, e unilateral. 

Classicamente, a doenga de Coats e caracterizada pela pre- 
senga de telangiectasias, que podem acometer a regiao macu¬ 
lar e a periferia retiniana e gerar exsudagao lipidica maciga in- 
tra ou sub-retiniana e areas de nao perfusao capilar. 

Como complicagoes, observam-se descolamento de retina 
exsudativo, rubeose de iris, glaucoma, uvefte e atrofia bulbar. 

A angiorretinografia e a ultrassonografia ocular sao impor- 
tantes no diagnostico e no acompanhamento desses pacien- 
tes. Os diagnostics diferenciais devem incluir todas as causas 
de leucocoria (ver Tabela 2). 

0 tratamento inclui panfotocoagulagao, crioterapia e vitrec- 
tomia via pars plana, para casos avangados com descolamento 
elevado e impossibilidade de tratamento com crioterapia. 

Retinopatia da anemia falciforme 
A anemia falciforme e uma hemoglobinopatia caracterizada 
por alteragao na composigao quimica das cadeias de hemoglo- 
bina. Varias hemoglobinopatias podem ocasionar manifesta- 
goes oculares, particularmente aquelas nas quais as hemoglo- 
binas mutantes sao do tipo S ou C. Na hemoglobina S (HbS), 
ha substituigao do acido glutamico por valina na posigao 6 da 
cadeia beta. Ja na hemoglobina C (HbC), a substituigao e por 
lisina, na mesma posigao. 

Tanto a anemia falciforme C (SC) como a talassemia (S-thal) 
sao associadas a anemia leve com manifestagoes oculares gra¬ 
ves, por apresentarem maior resistencia a hipoxia, causando fal- 
cizagao apenas em pequenos capilares, como na periferia da re¬ 
tina. A retinopatia da anemia falciforme e resultado de hipoxia e 
acidose decorrente de falcizagao das hemacias, levando a oclu- 
sao capilar retiniana, principalmente periferica. 

A angiofluoresceinografia mostra extensas areas de nao 
perfusao capilar e neovascularizagao. 0 tratamento envolve 
panfotocoagulagao nas areas de nao perfusao para induzir re- 
gressao dos neovasos. A vitrectomia via pars plana esta indi- 
cada em casos de descolamento tracional de retina e/ou he- 
morragia vftrea persistente. 

Doengas traumaticas 

Descolamentos de retina na infancia 
As patologias vitreorretinianas que envolvem o descolamento 
de retina na infancia sao graves, de modo que o prognostic 
costuma ser reservado. Alem disso, o diagnostico pode ser tar- 
dio, visto que, muitas vezes, a crianga nao refere baixa de vi- 
sao unilateral, a menos que o segundo olho seja afetado. 

Os descolamentos de retina sao divididos em regmatogenico 
e nao regmatogenico (tracional e exsudativo). 0 regmatogenico 
e o tipo mais comum, ocorrendo na presenga de uma ruptura 
retiniana que leva a separagao da retina sensorial do epitelio 
pigmentar da retina pela presenga de fluido sub-retiniano. 

0 descolamento tracional ocorre pela presenga de neovas¬ 
cularizagao vitreorretiniana e mecanismo de tragao, sendo a 
retinopatia diabetica proliferativa a doenga mais comum. 0 
descolamento exsudativo esta associado a diversas doengas 


retinianas e acontece quando ha presenga de lfquido intrarre- 
tiniano sem presenga de rupturas. 

Outra causa de descolamento de retina e o trauma ocular 
contuso na infancia. Sua importancia e relevante em razao dos 
riscos de instalagao de ambliopia e das complicagoes comuns 
dos ferimentos, como infecgao, catarata, glaucoma, entre outras. 

As roturas de retina pos-trauma mais frequentes estao loca- 
lizadas nas regioes temporal inferior e nasal superior, nas 
quais se manifestam como desinsergao da retina na ora serra- 
ta , pela tragao vitreorretiniana ao longo de sua base posterior. 

0 tratamento das roturas e dos descolamentos de retina va- 
ria segundo sua localizagao e extensao, podendo ser indicado 
bloqueio da rotura com laser , retinopexia pneumatica, intro- 
flexao escleral ou vitrectomia via pars plana. 

Apesar de toda tecnologia e sohsticagao no tratamento de 
traumas oculares, o prognostic costuma ser ruim, tambem 
pela possibilidade de gerar ambliopia. 0 ponto-chave e focar 
na prevengao do trauma ocular, com orientagao aos pais e uso 
de equipamento de protegao na pratica de esportes e preven¬ 
gao de acidentes. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer a importancia do exame de retina e 
encaminhar quando ha suspeita clinica ou alteragao no 
reflexo vermelho. 

• Entender a importancia do exame de fundo de olho 
com as pupilas dilatadas em casos de suspeita de 
alteragao de retina. 

• Conhecer algumas doengas sistemicas que sao fatores 
de risco para doengas da retina, como diabete e 
anemia falciforme. 

• Suspeitar clinicamente de alteragoes hereditarias de 
retina (baixa de visao central vs. noturna, etc.). 

• Entender a importancia da prevengao do trauma ocular 
pelo risco de alteragao visual irreversfvel. 

• Lembrar que retinopatia da prematuridade (ROP) e 
alteragao que merece destaque especial e ha capftulo 
exclusivo neste livro dedicado a ela. 
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CAPITULO 7 


TRAUMA OCULAR 

Elisabeth Nogueira Martins 


Introdugao 

0 trauma ocular representa um problema de saude publica, 
pois, apesar de apenas 5% dos traumas resultarem em perda 
permanente de visao, os traumatismos sao responsaveis por 
cerca de 40% dos casos de cegueira monocular na populagao 
geral. Em criangas, alem das sequelas visuais, o traumatismo 
pode causar danos de desenvolvimento e emocionais, espe- 
cialmente nos casos com defeito cosmetico. Nas criangas me- 
nores de 8 anos de idade vitimas de trauma, tambem pode 
ocorrer ambliopia, agravando ainda mais as sequelas fisicas e 
psicologicas. 

0 trauma ocular e mais frequente em meninos, na razao de 
3:1. Criangas com idade entre 0 e 5 anos apresentam risco 
maior quando comparadas as com idade superior a 5 anos. 

Causas comuns de traumatismo incluem queda, atividades 
recreacionais (incluindo esportes), pedras e acidentes auto- 
mobilisticos. No Brasil, o esporte mais frequentemente rela- 
cionado ao trauma e o futebol. 

Para uniformizar a descrigao das lesoes oculares relaciona- 
das aos traumatismos mecanicos, foi desenvolvida a classifi- 
cagao internacional do trauma, conhecida pela sigla BETT 
(.Birmingham Eye Trauma Terminology). 

De acordo com essa classificagao (Figura 1), os traumatis¬ 
mos mecanicos sao divididos em traumas fechados e abertos, 
conforme apresentem ou nao comprometimento de espessura 
total da parede ocular (cornea ou esclera). 

Como trauma fechado do globo, ha contusoes, laceragoes 
lamelares e corpos estranhos superficiais. As contusoes sao 
traumas causados por impacto de objetos nao pontiagudos 
(rombos), cujas lesoes resultantes podem ocorrer no local de 
impacto ou nao. As laceragoes lamelares sao decorrentes de 
trauma da parede do globo ocular (esclera ou cornea) ou da 
conjuntiva bulbar, sendo causadas por um objeto cortante, 
sem penetragao intraocular. 

No trauma aberto, ha as laceragoes e as rupturas. As lacera¬ 
goes sao lesoes que envolvem toda a espessura da parede ocu¬ 
lar, causadas por um objeto cortante, ocorrendo no local do 


impacto. As laceragoes abrangem os ferimentos penetrantes 
(um unico ferimento de espessura total no globo, causado por 
objeto cortante), perfurantes (duas lesoes - uma de entrada e 
outra de saida - de espessura total) e corpo estranho intraocu¬ 
lar (CEIO). As rupturas tambem sao lesoes que comprometem 
a espessura total da parede do globo, mas sao provocadas por 
um objeto rombo. Nessa situagao, o globo ira romper em um 
ponto de maior fraqueza, podendo ou nao ser o local do im¬ 
pacto. 

Avaliagao 

Anamnese 

Historia detalhada e fundamental na avaliagao do paciente vi- 
tima de trauma, pois pode sugerir o mecanismo e a natureza 
das lesoes. Muitas vezes, a anamnese e dificil de ser obtida, 
pois a crianga pode ser muito jovem para informar os detalhes 
e/ou o adulto entrevistado pode nao ter presenciado o aciden- 
te. Especialmente nessas situagoes, e importante que o medi¬ 
co verifique se existe consistency entre os achados do exame 
fisico e a historia relatada. 

Algumas situagoes merecem destaque: 

• contato com produto quimico: se positivo, a anamnese deve 
ser interrompida, e a lavagem copiosa com soro fisiologico 
dos olhos deve ser realizada a fim de minimizar as lesoes; 

• durante a anamnese, foi considerada a hipotese de lesao ex¬ 
traocular que exija cuidados: nessa situagao, realiza-se ini- 
cialmente o exame geral, buscando a identificagao e o pronto 
tratamento das lesoes (p.ex., traumatismo cranioencefalico); 

• trauma foi causado por objeto pontiagudo ou rombo: os obje¬ 
tos pontiagudos geralmente estao relacionados as laceragoes 
de espessura total, envolvendo cornea/esclera. Traumas 
contusos de alto impacto tambem podem levar a ruptura do 
globo. 

Informagoes adicionais sobre historia ocular previa, doengas, 
medicagoes em uso, alergias e imunizagao para tetano tam¬ 
bem devem ser pesquisadas. 
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Figura 1 Fluxograma do diagnostics correto no traumatismo ocular (BETT - Birmingham Eye Trauma Terminology ; 2002). 

CEIO: corpo estranho intraocular. 


Consideragoes anatomicas 

Orbita 

Esta cavidade ossea protege o globo do trauma lateral. Suas 
bordas absorvem o impacto no trauma contuso com objetos 
grandes (p.ex., uma bola). A parede lateral e mais espessa, en- 
quanto a parede medial e o assoalho tern espessura menor e 
sao mais suscetiveis a fratura. 0 teto e tambem o assoalho da 
fossa craniana anterior e, assim, uma fratura de teto da orbita 
requer avaliagao por equipe neurocirurgica. Outras fraturas fa¬ 
cials sao comumente associadas as fraturas de orbita, sendo a 
mais frequente a de malar-zigoma. 

Nos casos de fratura, diplopia (por alteragao da movimen- 
tagao ocular, com encarceramento muscular) e diminuigao da 
acuidade visual (secundaria a hemorragia retrobulbar, neuro- 
patia optica e ruptura do globo), podem ser observadas em al- 
guns casos. 

Palpebras 

Protegem o globo de debris e traumas diretos envolvendo pe- 
quenos objetos, alem de terem papel importante na manuten- 
gao do filme lacrimal sobre a superficie da cornea. 

0 traumatismo das palpebras, principalmente aquele no 
qual a margem palpebral esta envolvida, pode resultar em ex- 
posigao da cornea com consequente cicatrizagao (opacidade 
de cornea) ou infecgao. 


0 aparelho lacrimal esta localizado proximo ao canto me¬ 
dial das palpebras. A lagrima e drenada do olho por meio dos 
pontos lacrimais localizados na margem palpebral medial- 
mente (superior e inferior), passando pelos canaliculos lacri¬ 
mais e alcangando saco lacrimal, de onde e drenada para a ca¬ 
vidade nasal pelo ducto nasolacrimal. 

0 traumatismo por mordedura de animais domesticos com 
frequencia lesa o canto medial e/ou a via canalicular, devendo 
ser considerado o risco de infecgao. 

Nos traumas em geral, as laceragoes de canaliculo inferior 
sao 3 a 4 vezes mais comuns que as de canaliculo superior. As 
laceragoes bicanaliculares sao as menos frequentes. Caso o 
edema dificulte o exame no momento da chegada do paciente, 
pode-se esperar 24 a 48 horas para a realizagao do exame e do 
tratamento (reconstrugao cirurgica). 

Segmento anterior 

As estruturas expostas na fissura interpalpebral sao a cornea e 
a conjuntiva. A cornea tern espessura central de 0,5 mm e 1 
mm em sua periferia. Uma lesao superficial, isto e, limitada ao 
epitelio, geralmente apresenta resolugao sem sequelas, en- 
quanto lesoes que comprometem o estroma podem resultar 
em cicatriz e perda de acuidade visual. 

A conjuntiva recobre a esclera e reflete-se sobre a superficie 
interna das palpebras. As hemorragias no espago subconjunti- 
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val sao, geralmente, benignas, mas podem dificultar a identifi- 
cagao de lesoes profundas, acometendo a esclera ou musculos 
extraoculares. 

A esclera tem menor espessura (0,3 mm) sob a insergao 
dos musculos extraoculares retos, sendo essa a area mais co¬ 
mum para ocorrencia de ruptura do globo nos casos de trauma 
contuso. 

Internamente, o trauma de iris pode resultar em sangra- 
mento na camara anterior (hifema). As lesoes envolvendo a 
capsula do cristalino podem levar a perda de sua transparen¬ 
cy (catarata traumatica). 

Segmento posterior 

0 segmento posterior inclui a porgao posterior da esclera, a co- 
roide, a retina e o vitreo. Traumas graves podem causar he- 
morragia vitrea, edema de retina, rasgadura na retina e desco- 
lamento de retina. Em geral, os traumatismos que 
comprometem o segmento posterior estao associados a pior 
prognostico visual, quando comparados aos limitados ao seg¬ 
mento anterior. 

Exame oftalmologico 

Apos o trauma, a crianga pode apresentar dor e medo e nao 
cooperar durante a avaliagao. Nessa situagao, e considerando 
a possibilidade de trauma ocular aberto, e melhor encaminhar 
o paciente ao oftalmologista, porque pode ser necessaria a rea- 
lizagao do exame sob narcose ou anestesia. 

Acuidade visual 

A avaliagao da acuidade visual deve ser realizada consideran- 
do-se a idade da crianga. Criangas em idade pre-verbal devem 
ser avaliadas quanto a habilidade de fixar e seguir objetos. 
Nesses casos, e preciso testar urn olho de cada vez e utilizar 
objetos que nao produzam ruido. Em criangas maiores, utili- 
zam-se tabelas com desenhos ou “E” (no caso das nao alfabeti- 
zadas) ou as tabelas convencionais, para as criangas alfabeti- 
zadas. 

Novamente, cada olho deve ser testado separadamente. 
Caso a crianga nao consiga identificar a figura ou letra de maior 
tamanho da tabela, pode-se testar sua habilidade de contar 
dedos a diferentes distances (anotada como “conta dedos a X 
metros”), de percepgao da movimentagao das maos do exami- 
nador (tambem chamada visao de vultos, deve ser anotada 
como “movimento de maos”) e, por fim, percepgao luminosa 
(anotada como “percepgao luminosa” ou “negagao de percep¬ 
gao luminosa”). 

E importante destacar que a acuidade visual inicial e o prin¬ 
cipal fator prognostico nos casos de trauma aberto. Alem dis- 
so, sua importancia legal no prontuario do paciente e indiscu- 
tivel. 

Exame externo 

A ectoscopia e parte importante do exame. Alteragoes como 
edema ou hematoma das palpebras, laceragoes faciais ou pal- 
pebrais, proptose, enoftalmia e hemorragia subconjuntival 
podem ser observadas e tern importancia clinica. 


Se o globo aparenta estar intacto e a crianga colabora com o 
exame, a palpagao da margem orbitaria pode ser realizada, 
para identificar fraturas e/ou enfisemas. A movimentagao 
ocular tambem deve ser avaliada: observando-se limitagao da 
movimentagao, que pode ser resultado de edema ou hemorra¬ 
gia orbitaria, fratura de orbita, paralisia de nervo craniano ou 
trauma direto do musculo. Tambem pode ocorrer diplopia as- 
sociada, por muitas vezes nao informada pela crianga. 

0 exame deve ser sempre realizado de maneira cuidadosa, 
sem forga ou pressao, pois, caso exista perfuragao ocular, a for- 
ga que a crianga faz para manter os olhos fechados e que o exa- 
minador faz na tentativa de abri-los pode provocar a extrusao 
de tecidos intraoculares. 

Se durante qualquer etapa do exame oftalmologico for 
identificada perfuragao ocular, o exame deve ser interrompido 
e a crianga deve ser colocada em jejum, repouso, com oclusao 
do olho acometido com concha rigida (evitando manipulagao) 
e internagao. Profilaxia antibiotica endovenosa de amplo es- 
pectro deve ser instituida. 

Pupila 

A presenga de pupilas de forma arredondada e simetricamente 
reativas reduz, mas nao elimina, a presenga de trauma grave, 
com risco de perda permanente da visao. A irregularidade da 
forma da pupila pode ser decorrente de lesao do esfmcter pu- 
pilar ou de laceragao de espessura total de cornea e/ou esclera 
(com herniagao e/ou encarceramento de iris). A reagao pupi- 
lar deve ser testada (reagao direta e consensual) com fonte lu¬ 
minosa, com a crianga fixando urn objeto colocado a distancia. 

0 teste da “danga das pupilas” (swinging flash-light test ) e 
realizado para verificar a presenga de defeito pupilar aferente 
(ou pupila de Marcus Gunn). 0 teste e realizado alternando-se 
a posigao da fonte luminosa de urn olho para o outro. As pupi¬ 
las devem ser mantidas constritas, como resultado da respos- 
ta direta e consensual a luz. A dilatagao paradoxal da pupila, 
ao se colocar a fonte de luz sobre o olho, indica urn defeito afe¬ 
rente naquele olho, o qual pode ser decorrente de lesao do ner¬ 
vo optico ou extensa da retina. 

Segmento anterior 

A avaliagao do segmento anterior pode ser realizada com o au- 
xflio de uma lanterna ou oftalmoscopio direto. Hemorragia sub¬ 
conjuntival, laceragoes de conjuntiva ou cornea, iris e pupila, 
bem como presenga de corpo estranho, devem ser pesquisadas. 

0 exame deve ter inicio pela conjuntiva bulbar, com a pro- 
cura de laceragoes e corpos estranhos. Se afastada a hipotese 
de trauma aberto do globo, deve-se entao avaliar a conjuntiva 
tarsal, com eversao da palpebra superior, na tentativa de iden¬ 
tificar presenga de corpo estranho. 

Caso seja identificado corpo estranho na conjuntiva tarsal, 
ele deve ser retirado, e o olho, ocluido com pomada antibiotica 
(tobramicina 0,3%) ate reavaliagao apos 24 horas. Corpos es¬ 
tranhos apenas aderentes ao epitelio da conjuntiva podem ser 
removidos com uso de hastes de algodao, apos instilagao de co- 
lino anestesico. Ja os corpos estranhos mais aderentes podem 
ser removidos com a utilizagao de agulha de insulina (calibre 27 
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ou 30) ou de uma pinga delicada. Corpos estranhos multiplos 
superficiais podem ser removidos por irrigagao ocular. 

A hiposfagma, ou hemorragia subconjuntival (Figura 2), e 
achada frequentemente no trauma ocular. E autolimitada, po- 
rem o clareamento completo da hemorragia ocorre lentamen- 
te, podendo levar semanas, dependendo da extensao inicial. 
Assim, e importante que os pais ou responsaveis sejam bem 
orientados. Deve-se considerar que a hemorragia subconjunti¬ 
val pode mascarar a presenga de laceragao escleral e trauma 
ocular aberto, adiando seu diagnostic e tratamento. 

A hemorragia subconjuntival pode ter causas nao traumati- 
cas, como: em recem-nascidos pela pressao durante as contra- 
goes uterinas, Valsalva (apos crises de tosse ou vomito), em 
criangas com conjuntivite e, raramente, em pacientes com 
discrasias sangumeas, sendo a apresentagao bilateral a ocor- 
rencia mais comum nesses casos. 

Quemose (edema de conjuntiva) volumosa, hipotonia do 
globo ocular, corectopia e alteragoes da profundidade da ca- 
mara anterior (muito rasa ou muito profunda) tambem po¬ 
dem indicar a existencia de trauma aberto oculto. Na observa- 
gao dessas alteragoes, o exame ocular deve ser interrompido e 
deve ser solicitada a avaliagao por oftalmologista. 

As abrasoes conjuntivais podem ser identificadas com uso 
de corantes do tipo fluorescema e podem ser tratadas com co- 
lirio antibiotic por 5 a 7 dias (tobramicina 0,3%, 1 gota, a cada 
6horas). 

As abrasoes da cornea (disrupgao do epitelio da cornea) sao 
associadas a dor extrema em decorrencia do grande numero 
de terminagoes nervosas corneanas (nervo trigemeo). Fotofo- 
bia e blefaroespasmo acompanham a dor. 

A utilizagao de corantes (p.ex., a fluorescema) facilita a 
identificagao de areas com perda epitelial. Abrasoes lineares 
na regiao superior da cornea, por exemplo, sugerem a presen¬ 
ga de corpo estranho na conjuntiva tarsal superior. 

As abrasoes costumam ter resolugao (reepitelizagao) rapi- 
da, especialmente em criangas. Antibiotics topicos podem 
ser usados profilaticamente ate a resolugao do quadro. 

Os casos de corpo estranho comprometendo a esclera e/ou 
a cornea devem ser cuidadosamente avaliados pelo oftalmolo¬ 


gista, com auxilio da lampada de fenda para determinagao de 
sua localizagao exata (profundidade). Nos casos de duvida ou 
com aspecto sugestivo de localizagao profunda, o corpo estra¬ 
nho deve ser retirado apenas no centra cirurgico, com prepare 
para possivel intervengao. 

As laceragoes de cornea sem comprometimento de espes- 
sura total podem ser tratadas clinicamente com curativo oclu- 
sivo ou lente de contato terapeutica. As laceragoes com com¬ 
prometimento de espessura total e menores que 2 mm podem 
ser tratadas com uso de adesivo tecidual (cianoacrilato); e as 
maiores devem ser corrigidas cirurgicamente com sutura sob 
anestesia geral. 

A presenga de sangue na camara anterior e denominada hi- 
fema (Figura 3). 0 sangramento e resultante das alteragoes di- 
namicas que o olho sofre ao ser comprimido, como: rapido au- 
mento da pressao intraocular, estiramento do limbo, expansao 
da esclera equatorial, deslocamento posterior do cristalino e 
ruptura dos tecidos angulares. A hemorragia decorre princi- 
palmente da lesao do circulo arterial maior da iris e de seus ra- 
mos - ramos do corpo ciliar ou arteriolas recorrentes coroidais. 
0 sangramento e tamponado pelo aumento da pressao intrao¬ 
cular, por vasoespasmo e pela formagao de coagulo de fibrina e 
plaquetas. 

Outro mecanismo da formagao de hifema inclui lesao dire- 
ta de estruturas intraoculares vascularizadas causada por 
trauma ocular penetrante ou perfurante. 

Quanto a epidemiologia, o hifema e mais comum no sexo 
masculino. Em estudo prospectivo com criangas realizado no 
Pronto-socorro de Oftalmologia da Universidade Federal de 
Sao Paulo (Unifesp), a maioria dos pacientes era do sexo mas¬ 
culino (85,7%), e os agentes traumatizantes mais frequentes 
foram utensilios domesticos (40%). 

0 tratamento do hifema e controverso. Preconizam-se re- 
pouso, aumento da ingesta hidrica e decubito a 30°. 0 uso de 
cicloplegicos previne a formagao de sinequias (aderencias) e 
proporciona maior conforto ao paciente. Corticosteroides to¬ 
picos reduzem a irite traumatica e, em casos de aumento 
abrupto da pressao intraocular, os hipotensores topicos estao 
indicados. Se necessaria, a acetazolamida via oral pode ser 




Figura 2 Paciente apresentando hemorragia Figura 3 Hifema apos trauma contuso com bola de futebol. 

subconjuntival apos trauma com ponta de lapis. 
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temporariamente utilizada, sendo excegao o caso de pacien- 
tes com diagnostic de anemia falciforme, em razao do risco 
de desencadear crise de falcizagao das hemacias. 

As indicagoes para o tratamento cirurgico (lavagem da ca- 
mara anterior) incluem: aumento da pressao intraocular, risco 
de ambliopia e pacientes portadores de anemia falciforme 
com pressao intraocular superior a 25 mmHg por 24 horas. 

0 ressangramento pode ocorrer como complicagao do hifema 
(entre o 2 e e o 5 e dia pos-trauma). Pressao intraocular elevada na 
admissao e baixa acuidade visual inicial foram relacionadas a 
maior risco de ressangramento. Alem disso, estudos correlacio- 
nam o tamanho do hifema inicial com o risco de ressangramen¬ 
to, cuja incidencia e muito variavel (3,5 a 38%). Nos estudos rea- 
lizados no Pronto-socorro de Oftalmologia da Unifesp, a 
incidencia de ressangramento em criangas foi de 8,6%. 

0 prognostic visual final dos casos de hifema traumatic 
esta relacionado a presenga de lesoes de segmento posterior e 
a acuidade visual na admissao. 

Segmento posterior 

0 exame detalhado do fundo de olho de uma crianga pode ser 
dificultado pela falta de dilatagao pupilar; ainda assim, o refle- 
xo vermelho deve ser avaliado inclusive nessa situagao. A au- 
sencia ou a assimetria do reflexo vermelho pode indicar a pre¬ 
senga de hemorragia vitrea, catarata ou descolamento de 
retina. Alem disso, outros achados, como abrasao de cornea, 
podem ser notados como uma opacidade no reflexo vermelho. 

Situagoes especiais 

Queimadura 

Se for relatado contato com produto quimico, a lavagem co- 
piosa dos olhos com soro fisiologico deve ser realizada a fim de 
minimizar o tempo de exposigao. Os fornices conjuntivais de- 
vem ser cuidadosamente examinados, verificando-se a pre¬ 
senga de residuos quimicos que podem ser retirados com has¬ 
te de algodao, alem de ser necessaria irrigagao adicional. 

Apos a lavagem, o exame deve ser realizado novamente com 
especial atengao a presenga de hiperemia/injegao conjuntival (a 
ausencia de hiperemia, principalmente na area perilimbar, pode 
ser indicativa de isquemia) e a transparency da cornea (opaci¬ 
dade e edema da cornea sao indicativos de queimadura grave). 

0 encaminhamento ao oftalmologista durante as primeiras 
24 horas e indicado, principalmente nos casos moderados/ 
graves, pelo risco de sequelas permanentes. 

Trauma aberto 

Nos casos com observagao de laceragao de cornea sem deter- 
minagao da profundidade, o teste de Seidel deve ser realizado. 
Nesse teste, deve ser instilado colirio de fluorescema esteril ou 
em bastao, seguido por exame utilizando luz cobalto azul. A 
fluorescema forma uma fina camada fluorescente sobre a su¬ 
perfine externa, e a saida de fluido pela lesao e observada por 
meio do contraste com essa camada, indicando laceragao de 
espessura total. 

Na crianga, as perfuragoes corneanas (teste de Seidel posi- 
tivo) tern sempre indicagao de tratamento cirurgico, indepen- 


dentemente de sua extensao, sob anestesia geral. A sutura 
deve ser realizada com fio nylon 10-0, pontos profundos (90% 
do estroma) e simetricos. Como nos adultos, sempre que pos- 
sivel, deve-se evitar a colocagao de sutura na regiao central (a 
frente da regiao pupilar). Se isso nao for possivel, devem-se fa- 
zer pontos menores nessa regiao. 

Trauma de parto 

0 parto pode estar associado a traumatismos ocular e periocu¬ 
lar, incluindo edema palpebral, hemorragia subconjuntival, 
edema de cornea, abrasao corneana, hifema, hemorragias vi¬ 
trea e retiniana. 0 uso de forceps pode aumentar a ocorrencia 
de trauma. Roturas na lamina limitante posterior (membrana 
de Descemet - penultima das cinco camadas da cornea), cau- 
sando opacidade de cornea e astigmatismo, estao associadas a 
sua utilizagao. 

A hemorragia retiniana pode ser observada dentro das pri¬ 
meiras 24 horas apos o parto. Em geral, tern resolugao rapida e 
espontanea. 

Sindrome do bebe sacudido (shaken baby 
syndrome ) 

Tambem denominada sindrome da crianga espancada, en- 
globa alteragoes causadas por movimentos de aceleragao e 
desaceleragao, associados a forgas de rotagao, impostos a 
criangas de 0 a 5 anos, na maioria dos casos por abuso ou 
maus-tratos. Essa sindrome tern como consequencia a tria- 
de hemorragia retiniana, hemorragia subdural e encefalopa- 
tia. Lesoes cervicais, vasculares e edema cerebral tambem 
podem ser observados. 

Nos EUA, sao descritos cerca de 50 mil casos por ano, com 
ocorrencia de obito em 25 a 50% dos casos. De acordo com 
essa base de dados, em 50% dos casos, os responsaveis pelo 
traumatismo sao os proprios pais. No Brasil, a violencia do- 
mestica atinge proporgoes alarmantes. Cerca de 12% das 
criangas com menos de 14 anos sao agredidas, podendo existir 
uma media de 750 criangas sofrendo violencia domestica a 
cada hora. Estima-se que ocorram, somente no Estado de Sao 
Paulo, 500 mil agressoes anuais, sendo 1.370 por dia. 

Ao exame oftalmologico, podem ser observados: hemorra¬ 
gia vitrea, hemorragia retiniana, descolamento de retina, diali- 
se, retinosquise, dobras de retina, atrofia retinocoroidea, papi- 
ledema, atrofia de nervo optico, luxagao de cristalino, catarata, 
midriase traumatica, rubeosis iridis , hemorragia subconjunti¬ 
val, conjuntivite (inclusao, P. pubis), edema, laceragao, equi- 
mose palpebral, alem de alteragoes de motilidade ocular ex- 
trinseca. 

Diante da suspeita de maus-tratos, a internagao e manda¬ 
tory, com a finalidade de garantir a investigagao diagnostica 
completa e a protegao da crianga. 

Prevengao 

Pacientes com cegueira unilateral tern maior chance de trau- 
matizar o olho bom. Como forma de prevenir essa ocorrencia, 
nos EUA, criangas com visao inferior a 10% em urn dos olhos 
devem, por lei, usar oculos de protegao. A Academia America- 
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na de Pediatria, em conjunto com a Academia Americana de 
Oftalmologia, recomenda o uso de protetor durante a pratica 
esportiva para as criangas com acuidade visual inferior a 
20/40 no pior olho e em pacientes submetidos a cirurgia oftal- 
mologica ou vitimas de traumatismo. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Coletar historia detalhada sobre o tipo de trauma e 
quando ocorreu. 

• Realizar anamnese especifica sobre os diferentes tipos 
de trauma. 

• Avaliar trauma ocular, incluindo hifema. 

• Usar exame adequado para paciente com suspeita de 
corpo estranho no olho. 

• Identificar sinais de gravidade no trauma ocular. 

• Identificar quando e como referir o paciente para o 
oftalmologista para o tratamento. 

• Dar o primeiro atendimento ao paciente vitima de 
queimadura ocular. 
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CAPITULO 8 


UVEITES E INFLAMACOES 
OCULARES 

Jacqueline Sousa Asam 
Rubens Belfort Jr. 


Introdugao 

0 trato uveal consiste de iris, corpo ciliar e coroide; entretanto, 
tanto as inflamagoes da uvea quanto as de estruturas adjacen- 
tes (esclera, retina, vasos retinianos, vitreo e nervo optico) sao 
designadas uveites. Essas inflamagoes podem ser congenitas 
ou adquiridas e infecciosas ou nao infecciosas. Como existe 
grande diversidade etiologica, o quadro clinico das uveites e 
bastante variado e cada caso deve ser analisado individual- 
mente. Este capitulo apresenta as uveites mais importantes 
na pediatria, seja por sua frequencia ou pela gravidade de suas 
sequelas. 

Toxoplasmose ocular 

Transmitida pelo protozoario intracelular Toxoplasma gondii, 
a toxoplasmose ocular e a principal causa de uveite posterior 
no Brasil. Sua contaminagao se da pela ingestao de cistos (car- 
nes mal cozidas) e oocistos (solo, verduras ou agua contami- 
nados), por via transplacentaria e, mais raramente, por via 
transfusional e transplante de orgaos. Apesar de os felinos se- 
rem os hospedeiros definitivos, a infecgao e disseminada en- 
tre humanos e outros animais domesticos e silvestres. 

Toxoplasmose ocular congenita 
Ocorre por transmissao transplacentaria, quando a mae ad- 
quire o protozoario durante ou muito proximo a gestagao. 
Como 70 a 80% dos adultos sao imunes no Brasil, calcula-se 
que 20 a 30% das gestantes sao suscetiveis a infecgao. Estima- 
-se urn caso de toxoplasmose congenita para cada grupo de 
4.000 recem-nascidos vivos. Se a transmissao acontece no l e 
trimestre, as malformagoes sao graves e conhecidas como te- 
trade de Sabin (microcefalia com hidrocefalia, retardo mental, 
calcificagoes intracranianas e retinocoroidite). 0 olho e aco- 
metido em 70 a 90% dos casos, com predilegao pelo polo pos¬ 
terior, sendo bilateral em 20 a 40%. Clinicamente, a retinoco¬ 
roidite tipica possui aspecto de roda de carroga, com pequenas 
lesoes cicatrizadas (Figura 1), mas tambem pode se manifestar 
como catarata, estrabismo e nistagmo. 


Nos casos de infecgao materna no final da gestagao, o qua¬ 
dro clinico sistemico e geralmente subclinico e a lesao ocular 
pode aparecer em qualquer fase da vida, geralmente na l- de- 
cada e acompanhada de IgG positivo. Ao nascimento, as le¬ 
soes estao quase sempre cicatrizadas, mas recidivas oculares 
podem ocorrer especialmente na l a decada de vida. 

Toxoplasmose ocular adquirida 
A forma sistemica aguda da toxoplasmose adquirida geral¬ 
mente e subclinica e nao diagnosticada. A toxoplasmose ocu¬ 
lar ocorre em 2 a 30% desses casos, sendo 70% unilateral. E 
classificada em: 

• concomitante: mais rara, com lesoes esbranquigadas retinia- 
nas superficial que regridem sem deixar cicatriz, mas que po¬ 
dem reativar e ocasionar retinocoroidite, simultaneas a doen- 
ga sistemica ativa (Figura 2); 

• tardia: forma mais comum, com aparecimento em intervalo 
de tempo variavel entre a contaminagao e a manifestagao da 
doenga. A lesao tipica dessa forma e a retinocoroidite focal 
necrosante adjacente a lesao satelite ja cicatrizada, com vi- 



Figura 1 Retinocoroidite tipica da toxoplasmose congenita, 
em aspecto de roda de carropa. 
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treite moderada a grave em “farol de neblina” (Figuras 3 e 4). 
Pode haver tambem papilite, vasculites (com possiveis oclu- 
soes vasculares), precipitados ceraticos granulomatosos (Fi- 
gura 5) e aumento da pressao intraocular. 

Quando associada a sindrome de imunodeficiencia adquirida 
(aids), a toxoplasmose e bilateral com maior frequencia, com 
lesoes atipicas e multifocais e discreta inflamagao vitrea. Cer- 
ca de 25% desses pacientes apresentam envolvimento conco- 
mitante do sistema nervoso central (SNC). 


Diagnostic*) 

Achados tfpicos oculares geralmente sao suficientes para o 
diagnostic; entretanto, testes sorologicos ajudam no diag- 
nostico definitivo; os mais utilizados sao imunofluorescencia 
indireta e ELISA. Atualmente, a reagao em cadeia da polime- 
rase (PCR) e util nas pesquisas e nos casos de clinica sugestiva 
e sorologias negativas, pois detecta o acido desoxirribonuclei- 
co (DNA) do protozoario e fornece seu sorotipo. Os exames la- 
boratoriais devem sempre ser correlacionados com o quadro 
clinico do paciente. Os niveis de IgM aumentam na l a semana, 


L ' 


Figura 2 Lesao esbranquigada retiniana superficial na 
toxoplasmose ocular concomitante a doenpa sistemica 
ativa. 

Figura 4 Lesao tfpica da toxoplasmose ocular adquirida 
tardia, com retinocoroidite focal necrosante adjacente a 
lesao satelite ja cicatrizada. 
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lesao satelite ja cicatrizada. 
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com pico em 1 mes e redugao apos 9 meses, podendo perma- 
necer altos por mais de 2 anos apos a infecgao. 0 IgM nao e 
transmitido de forma transplacentaria; assim, sua detecgao no 
recem-nascido indica infecgao congenita. 

Ja o anticorpo IgG pode ser detectavel apos 8 a 12 dias da in¬ 
fecgao, persistindo positivo por tempo indeterminado. 0 teste 
de avidez do IgG baseia-se nas ligagoes ionicas entre antigeno- 
-anticorpo, sendo indicado nos casos de IgG positivo com titu- 
lagao inconclusiva (< 4) e IgM positivo durante a gestagao. In¬ 
fecgoes com mais de 2 meses formam ligagoes covalentes 
estaveis e com forte avidez (> 60%), enquanto infecgoes re- 
centes formam ligagoes instaveis e com baixa avidez (< 30%), 
indicando maior risco de contaminagao fetal. 

Como diagnostics diferenciais, destacam-se as infecgoes 
do grupo TORCHS (rubeola, citomegalovirus, herpes simples 
e sffilis) e as sindromes mascaradas (principalmente pelo reti¬ 
noblastoma). 

Tratamento 

0 principal objetivo do tratamento e minimizar a perda visual. 
0 esquema terapeutico mais aceito e sulfadiazina 500 mg, 2 
comprimidos a cada 6 horas, por 45 dias, associado com piri- 
metamina 25 mg, 4 comprimidos no 1 Q dia seguido de 2 compri- 
midos/dia, por 44 dias, via oral. Deve-se solicitar hemograma 
completo com contagem de plaquetas e de reticulocitos, testes 
de fungao renal e hepatica para controle, assim como preser¬ 
ver acido folmico 15 mg, 3 vezes/semana, via oral, durante o 
tratamento, apesar de nem sempre evitar as complicagoes. 

Na gestagao, mantem-se o esquema classic de tratamento, 
adicionando-se espiramicina 1,5 mUI a cada 6 horas, via oral; 
retira-se a pirimetamina no l e trimestre e a sulfadiazina no 3 e 
trimestre, para evitar danos fetais. 0 uso de corticosteroides 
esta indicado quando ha envolvimento do nervo optico, polo 
posterior, grandes vasculites ou vitreite intensa; deve ser ini- 
ciado apos 3 dias de tratamento especifico, e os antibiotics 
sao mantidos por mais 10 dias apos o termino do corticosteroi- 
de oral. Outras opgoes terapeuticas sao: clindamicina, sulfa- 
metoxazol com trimetoprima e tetraciclina. 

Como as lesoes oculares da toxoplasmose geralmente se 
situam nas regioes perifericas da retina, nao causam altera- 
gao na visao; contudo, podem se localizar no polo posterior, 
acometendo a visao central, principalmente na toxoplasmose 
ocular congenita com infecgao precoce. A reativagao pode 
ocorrer apos anos, por tres mecanismos: rotura de cistos 
quiescentes no interior das celulas retinianas desencadeando 
reagao de hipersensibilidade aos antigenos liberados, reinfec- 
gao por cepas diferentes ou por antigenemia a partir de 
santuarios extraoculares. Visando a diminuir o numero de re- 
cidivas, pode-se prescrever profilaxia com sulfametoxazol- 
-trimetoprim 800 mg-160 mg (1 comprimido, 3 vezes/sema¬ 
na, via oral), por anos, para criangas que nao informam visao, 
que ja tern visao ameagada ou comprometida por crises ante- 
riores e nas que possuem visao apenas em urn olho. Contudo, 
ainda nao se sabe quais pacientes realmente se beneficiam 
dessa medida preventiva nem por quanto tempo deve ser rea- 
lizada. 


Toxocariase ocular e DUSN 

Causada pelo Toxocara canis , urn nematodeo presente no in- 
testino dos caes, principalmente de filhotes. A contaminagao 
ocorre pela ingestao de ovos eliminados nas fezes dos caes, 
presentes no solo, agua e alimentos. Clinicamente, manifesta- 
-se de duas formas: larva migrans visceral (sem grande envolvi¬ 
mento ocular) e toxocariase ocular. Esta ultima costuma ser 
urn quadro unilateral, com quatro formas distintas: 

• endoftalmite cronica (2 a 9 anos): uveite graunulomatosa di- 
fusa com hipopio e vitrefte, podendo causar descolamento de 
retina, catarata, leucocoria e estrabismo; 

• granuloma de polo posterior (6 a 14 anos): granuloma unico, 
bem delimitado, vitreite muito leve ou ausente; comumente 
leva a baixa acuidade visual unilateral, estrabismo e amblio- 
pia (Figura 6); 

• granuloma periferico (adolescencia ou fase adulta): massa 
branca vitreorretiniana na periferia da retina ou espago retro- 
cristaliniano; boa acuidade visual, exceto quanto ha tragao reti- 
niana causando distorgao macular ou descolamento de retina; 

• neurorretinite subaguda unilateral difusa ( diffuse unilateral 
subacute neuroretinitis - DUSN) (criangas e adultos jovens 
saudaveis): pode ser causada por outros nematodeos tambem 
(como Ancylostoma caninum , Strongyloides stercoralis , Asca- 
ris lumbricoides e Baylisascaris procyonis). Na fase aguda, ha 
vitreite, edema de papila, lesoes retinianas esbranquigadas e 
pode-se observar o parasita intrarretiniano (Figura 7) ou seus 
tuneis (linhas esbranquigadas na retina) em alguns casos. Na 
fase cronica, ocorre degeneragao difusa do epitelio pigmentar 
da retina, com palidez de papila e estreitamento dos vasos re- 
tinianos. 

Diagnostico 

E clfnico, porem, testes sorologicos podem ser uteis. A presen- 
ga de anticorpos antitoxocara com titulos acima de 1:32 no 
soro e fortemente sugestiva da doenga. Diagnostics diferen¬ 
ciais incluem doengas que tambem causam leucocoria, baixa 



Figura 6 Granuloma de polo posterior na toxocariase 
ocular. 
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Figura 7 Parasita intrarretiniano na neurorretinite 
subaguda unilateral difusa (DUSN). 


visual e estrabismo, como toxoplasmose, retinoblastoma, 
doenga de Coats, retinopatia da prematuridade, persistence 
primaria do vitreo hiperplasico e vitreorretinopatia exsudativa 
familial. 

Tratamento 

Apesar de o uso de anti-helmiticos orais (albendazol e tiaben- 
dazol) ser questionavel pela baixa penetragao ocular, deve ser 
tentado para diminuir a inflamagao, muitas vezes em associa- 
gao com corticosteroide. Nos casos de DUSN em que o parasi¬ 
ta pode ser visto, o tratamento de escolha e fotocoagulagao a 
laser na regiao adjacente ao parasita, preferencialmente nas 
fases iniciais. Tratamentos cirurgicos sao reservados para 
complicagoes como descolamento de retina, catarata, endof- 
talmite cronica e glaucoma, quando nao responsivas ao trata¬ 
mento clinico. 

Sifilis ocular 

Trata-se de infecgao sistemica causada pela espiroqueta Tre¬ 
ponema pallidum , com transmissao principalmente sexual, 
mas tambem vertical. Nesta segao, serao abordadas especial- 
mente caracteristicas da sifilis congenita; contudo, a infecgao 
adquirida deve ser lembrada nos adolescentes e casos suspei- 
tos de abuso infantil. 

Na sifilis congenita, o contagio geralmente ocorre apos o 4 e 
mes de gestagao. 0 recem-nascido pode apresentar rash ma- 
culopapular, ulceras mucosas com fissuras, rinite e dificulda- 
des respiratorias. Quando transmitida tardiamente na gesta¬ 
gao, pode ser assintomatica no recem-nascido, manifestando 
alteragoes oculares apenas no final da infancia e adolescencia. 
As alteragoes oculares apresentam amplo espectro de sinais e 
sintomas, sendo conhecida como doenga “mimetizadora”. A 
sifilis congenita precoce (perinatal) apresenta-se como corior- 
retinite com fundo de olho em “sal e pimenta”, alteragoes pig- 
mentares grosseiras semelhantes a retinose pigmentar, irido- 
ciclite, neurorretinite com estrela macular e engurgitamento 


vascular (Figura 8). Tardiamente, o nervo optico torna-se pali- 
do e os vasos retinianos, estreitados, lembrando novamente a 
retinose pigmentar. Manifestagoes tardias sao caracterizadas 
pela triade de Hutchinson: alteragoes dentarias, surdez por le- 
sao do VIII par craniano e ceratite intersticial bilateral (altera- 
gao ocular mais comum dessa fase, ocorrendo geralmente en- 
tre 5 e 20 anos de idade). Outras alteragoes oculares tardias 
incluem: glaucoma, catarata e atrofia de iris com iridociclite 
recorrente. 

Diagnostico 

E baseado na clinica e em testes laboratoriais. 0 veneral disea¬ 
se research laboratory (VDRL) e urn teste quantitative nao tre- 
ponemico que utiliza cardiolipina e reflete atividade, evolugao 
e tratamento da doenga. Ja o fluorescent treponemal antibody 
absortion test (FTA-Abs) e qualitativo e especifico para anti- 
corpos antitreponemicos, bastante sensivel e permanece posi- 
tivo mesmo apos o tratamento (sequela sorologica). Para o 
diagnostico da sifilis congenita, deve haver elevagao do titulo 
do VDRL apos o nascimento e teste IgM FTA-Abs positivo, 
pois IgG pode ser transferido passivamente via transplacenta- 
ria da mae para o feto. Importante lembrar que sifilis congeni¬ 
ta e uma doenga de notificagao compulsoria em todo o territo¬ 
ry nacional. Devem-se solicitar tambem hemograma 
completo, radiografia de ossos longos e exame de celularidade, 
proteinas e VDRL do liquido cefalorraquidiano (LCR). Entre 
os diagnostics diferenciais estao outras infeegoes congenitas 
(TORCHS) e, nas fases tardias, pode ser confundida com sa- 
rampo, catapora, escarlatina, etc. 

Tratamento 

Para os recem-nascidos de maes tratadas, deve-se coletar 
VDRL em amostra de sangue periferico, e nao do cordao umbi¬ 
lical. Se for assintomatico com VDRL nao reagente, indica-se 
acompanhar com exame clinico e laboratorial. Em criangas 



Figura 8 Coriorretinite com fundo de olho em “sal e 
pimenta” na sifilis congenita. 
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sintomaticas ou com LCR alterado, deve-se utilizar penicilina 
G cristalina 100.000 a 150.000 UI /kg de peso / dia, fracionada 
em 2 doses durante 7 dias e, depois, a cada 8 horas por mais 3 
dias por via endovenosa; ou penicilina G procaina 50.000 UI/ 
kg de peso, 1 vez/dia, via intramuscular, por 10 dias. Nas as- 
sintomaticas com LCR normal, pode-se utilizar penicilina 
benzatina intramuscular em dose unica. Eritromicina so e re- 
comendada nos casos de alergia a penicilina. 0 acompanha- 
mento inclui VDRL aos 3, 6 e 12 meses apos a conclusao do 
tratamento. Nos casos com acometimento ocular, indica-se o 
uso de corticosteroide endovenoso e topico, assim como ciclo- 
plegico topico. 

Doenga da arranhadura do gato 

E causada pela bacteria Gram-negativa Bartonella henselae , 
que se multiplica no trato digestorio da pulga de gato Ctenoce- 
phalides fells. A transmissao ocorre pela inoculagao direta 
atraves de uma ferida aberta, como arranhadura ou mordida 
do gato contaminada com fezes da pulga. Trata-se da causa 
isolada mais comum de neurorretinite no mundo. Inicialmen- 
te, forma-se uma papula ou pustula na area de inoculagao, 
com linfadenopatia regional e mialgia, cefaleia e febre. De 5 a 
10% dos casos apresentam manifestagoes oculares: 

• sindrome oculoglandular de Parinaud (3%): conjuntivite foli- 
cular granulomatosa com febre e linfadenopatia; 

• neurorretinite (1 a 2%): geralmente unilateral, com perda in¬ 
dolor e aguda da visao central, defeito pupilar aferente relati- 
vo, edema de papila, descolamento seroso da retina e forma- 
gao de estrela macular (Figura 9); 

• outros: retinite focal ou multifocal, vitreite, coroidite, vasculi- 
te retiniana e oclusoes vasculares. 

Diagnostico 

E clinico, mas exames laboratoriais podem ajudar. Sorologias, 
PCR e isolamento da bacteria em cultura podem ser realizados. 
Diagnostics diferenciais incluem: toxoplasmose, varicela, ru¬ 



Figura 9 Neurorretinite com estrela macular na doenga da 
arranhadura do gato. 


beola, herpes simples e sffilis (TORCHS), tuberculose, esporo- 
tricose e sindrome dos multiplos pontos brancos. 

Tratamento 

A doenga e autolimitada e seu tratamento e controverso. Po- 
de-se usar doxiciclina 100 mg a cada 12 horas, por via oral, por 
30 dias em imunocompetentes e por ate 4 meses em imuno- 
comprometidos. Alternativas sao ciprofloxacino, gentamicina, 
azitromicina e sulfametoxazol-trimetoprim. A maioria dos pa- 
cientes recupera totalmente a visao, mas a regressao completa 
do edema de papila e da estrela macular pode levar meses. Se- 
quelas como palidez de papila, diminuigao da visao de con- 
traste e de cores podem ocorrer. 

Citomegalovirus 

0 citomegalovirus (CMV) e urn DNA virus da familia Herpesui- 
rzde, que apresenta inclusoes intranucleares e intracitoplas- 
maticas nas formas sintomaticas da doenga. Sua transmissao 
e principalmente sexual nos adultos. A transmissao vertical 
acontece tanto na infecgao primaria (40%) quanto na reinfec- 
gao materna (1 a 3%), sendo a primeira mais comum, pois os 
anticorpos anti-CMV maternos garantem protegao parcial ao 
feto. A infecgao perinatal (ate 1 mes apos o nascimento) ocorre 
pelo contato do recem-nascido com a mucosa vaginal durante 
parto normal ou leite materno contaminado, mas costuma ser 
assintomatica e sem sequelas. Somente 10% dos recem-nasci- 
dos infectados sao sintomaticos, com ictericia, hepatomegalia, 
petequias, perda auditiva neurossensorial, calcihcagoes intra- 
cranianas intraventriculares, hipotonia, microcefalia, atraso 
do desenvolvimento, epilepsia e alteragoes oftalmologicas. 

Dentre as manifestagoes oculares, a retinite e a lesao mais 
comum (11 a 25% das criangas sintomaticas). E caracterizada 
por extensas areas de necrose retiniana branco-amareladas, 
proximas aos vasos retinianos, com hemorragias e vasculite 
(aspecto “pizza com catchup ”) e branda inflamagao vitrea (Fi¬ 
gura 10). As lesoes unilaterais podem progredir e comprome- 



Figura 10 Retinite em “pizza com catchup ” na infecgao por 
citomegalovirus. 
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ter o olho contralateral quando nao tratadas, podendo causar 
descolamento de retina e cegueira. Criangas inicialmente as- 
sintomaticas podem desenvolver lesoes retinianas tardias, 
provavelmente pela reativagao do virus na retina. A retinite 
causada pelo CMV e a infecgao ocular oportunista mais co¬ 
mum entre pacientes com aids, cuja incidencia e o risco de de- 
senvolvimento aumentam nos pacientes com linfocitos CD4+ 
abaixo de 50 cels./mm 3 e ma adesao ao tratamento com antir- 
retrovirais. 

Diagnostico 

E auxiliado por cultura do virus na urina ou saliva do recem- 
-nascido nas primeiras 3 semanas de vida. Outras testes in- 
cluem PCR e presenga de anticorpos IgM anti-CMV no sangue 
do cordao umbilical. Para comprovagao pre-natal, pode-se 
realizar amniocentese e analise do virus no liquido amniotico. 
Entre os diagnostics diferenciais, destacam-se as outras cau- 
sas de infecgao congenita (TORCHS). 

Tratamento 

E realizado com ganciclovir endovenoso por 6 semanas; im- 
plantes intraoculares dessa droga tambem estao disponiveis. 
Efeitos colaterais, especialmente mielotoxicidade, devem ser 
monitorados. Outra opgao e foscarnet, mas seu uso restringe- 
-se aos casos resistentes, em virtude do alto indice de efeitos 
colaterais. Nos pacientes HIV positivos, a terapia antirretrovi- 
ral reduz a incidencia de retinite por CMV. 

Rubeola congenita 

0 virus da rubeola e urn RNA virus, da familia Togaviridae , 
cuja infecgao durante a gestagao causa a sindrome da rubeola 
congenita, caracterizada por graves anomalias fetais, purpura, 
trombocitopenia, hepatoesplenomegalia, ictericia, meningo- 
cefalia, osteopatia de ossos longos, deficiencia auditiva per- 
manente, malformagoes cardiacas, retardo do desenvolvi- 
mento e diabete melito. Dentre as alteragoes oculares, a mais 
comum e a retinopatia pigmentar (50%), com fundo de olho 
em “sal e pimenta” diferenciada da sifilis congenita por apre- 
sentar hiperpigmentagao mais fina; sem acometimento dos 
vasos retinianos nem do nervo optico, a visao geralmente e 
boa. Outras manifestagoes oculares incluem catarata bilateral 
nuclear perolada (20%), glaucoma (10%), hipoplasia iriana, 
irite, estrabismo e microftalmia. 

Diagnostico 

A presenga de anticorpos IgM especificos para rubeola na san¬ 
gue do recem-nascido e evidencia de infecgao congenita, ja 
que esses anticorpos maternos nao ultrapassam a barreira pla- 
centaria, diferentemente dos anticorpos tipo IgG. No caso de 
IgM reagente no recem-nascido, recomenda-se a coleta de 
swab nasofaringeo para identificagao do genotipo por isola- 
mento viral. Com a vacina especifica, houve redugao impor- 
tante da sua incidencia. Ate o momento, nao existe tratamen¬ 
to antiviral efetivo, sendo a terapeutica direcionada as 
malformagoes congenitas e complicagoes. 


Artrite idiopatica juvenil (AIJ) 

Caracteriza-se pela presenga de artrite cronica com inicio an¬ 
tes dos 16 anos de idade e duragao minima de 6 semanas, com 
ligeira predominance no sexo feminino. Pode ser classificada 
de acordo com o quadro clinico nos primeiros 6 meses em: po- 
liarticular (5 ou mais articulagoes), oligoarticular (4 ou menos 
articulagoes) e sistemica (febre intermitente, rash e artrite). A 
forma oligoarticular esta mais relacionada ao envolvimento 
ocular, sendo dividida em 2 grupos: 

1. Subtipo I (30 a 40%): ocorre principalmente em meninas 
antes dos 5 anos de idade e acomete grandes articulagoes (ra- 
ramente o quadril); a iridociclite e a manifestagao extra-arti¬ 
cular mais comum, geralmente bilateral, cronica e oligossin- 
tomatica. 

2. Subtipo II (10%): ocorre sobretudo em meninos maiores de 9 
anos com HLA-B27 positivo, acomete grandes articulagoes 
dos membros inferiores (inclusive quadril) e enteses; a irido¬ 
ciclite ocorre em 15 a 25% dos casos, sendo unilateral aguda, 
recorrente e sintomatica, mas que pode acometer o olho con¬ 
tralateral nas recidivas. 

Os principals fatores de risco para o desenvolvimento de ma¬ 
nifestagoes oculares sao: forma oligoarticular, sexo feminino, 
inicio precoce da AIJ e fator antinuclear (FAN) positivo. A in- 
flamagao ocular nao tern relagao com o quadro articular siste- 
mico. Em 5 a 10% dos casos, a uvefte aparece como manifesta¬ 
gao inicial da doenga. 

Tratamento 

Inicialmente, o tratamento e feito com cohrios de corticoste- 
roide e midriaticos (preferindo-se tropicamida 1%, pelo seu 
efeito de curta duragao, e instilado a noite, para nao interferir 
nas atividades escolares e nao induzir ambliopia). Podem 
ocorrer complicagoes como formagao de sinequias posteriores, 
glaucoma, catarata e ceratopatia em faixa, lembrando que o 
implante de lente intraocular na cirurgia de catarata geralmen¬ 
te e contraindicado. Nos casos nao responsivos, utilizam-se 
corticosteroide oral (ate 2 mg/kg/dia), pulsos endovenosos 
de metilprednisolona (30 mg/kg/dose), imunossupressores 
(metotrexato, ciclosporina e micofenolato mofetil) e ate agen- 
tes biologicos (como infliximabe e adalimumabe). 0 tratamen¬ 
to sistemico deve ser realizado em conjunto com o reumatolo- 
gista pediatrico. Recomenda-se realizar exame oftalmologico 
trimestral nos 4 primeiros anos nos pacientes com FAN positi¬ 
vo e, depois, semestralmente; nos pacientes com FAN negati- 
vo ou idade de inicio da doenga acima de 7 anos, o exame deve 
ser semestral, e anual nos pacientes com doenga sistemica. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer que a toxoplasmose adquirida ou 
congenita pode causar lesao na retina. 

• Saber que toda crianga com diagnostico de artrite 
reumatoide juvenil deve ser acompanhada pelo 
oftalmologista porque, as vezes, a inflamagao grave 
pode ser assintomatica. 
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• Lembrar que crianpas com suspeita de infecpao 
congenita podem apresentar uveites. 

• Suspeitar de retinoblastoma em uveites unilaterais nas 
crianpas. 

• Identificar a necessidade de avaliapao urgente no caso 
de catarata, pelo risco de ambliopia na crianpa. 

• Fazer avaliapao oftalmologica em casos de doenpa da 
arranhadura do gato. 
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CAPITULO 9 


RETINOBLASTOMA 

Rubens Belfort Neto 
Arun Singh 


Introdugao 

Tumores intraoculares sao raros em criangas. Retinoblastomas, 
hemangiomas, dermolipomas, linfangiomas, rabdomiossarco- 
mas e nevos estao entre os tumores que podem acometer o 
olho e a orbita de criangas e adolescentes. 0 retinoblastoma 
merece atengao especial por sua morbidade e sua potencial le- 
talidade, alem do grande impacto socioeconomico causado 
pela idade dos pacientes. 

Definigao e incidencia 

0 retinoblastoma e urn tumor uni ou bilateral, originado nas 
celulas do neuroepitelio da retina. Geralmente, acomete crian¬ 
gas ate os 4 anos de idade, por isso sua incidencia costuma ser 
expressa em numero de casos por milhao de criangas entre 0 e 
4 anos de idade. 

A idade media de diagnostic na cidade de Sao Paulo e de 18 
meses, sendo que 90% dos casos sao diagnosticados antes dos 3 
anos de idade. A incidencia de retinoblastoma nos EUA e estima- 
da em 11,8 casos por milhao de criangas entre 0 e 4 anos e man- 
tem-se estavel nos ultimos 30 anos. Na maioria dos paises euro- 
peus, a incidencia e semelhante a norte-americana. Algumas 
regioes apresentam incidencia muito maior que a media mun- 
dial, como Mali (42,5 milhoes), Uganda (24 milhoes) e Valencia 
(17,8 milhoes), mas nao foram identificados fatores ambientais 
responsaveis pelo aumento da incidencia nessas populagoes, tao 
diferentes entre si. Alguns estudos podem superestimar a inci¬ 
dencia por avaliarem populagoes pequenas por urn curto periodo. 

Historia natural 

Retinoblastomas sao tumores agressivos que, se nao tratados, 
crescem rapidamente e destroem a arquitetura interna do 
olho. Acredita-se que o tumor tenha origem na retina, cres¬ 
cendo como uma massa rosada ate que suas celulas adquiram 
a capacidade de sobreviver em ambiente mais isquemico e se 
soltem, dando origem as celulas tumorais dispersas no vitreo, 
chamadas de sementes vitreas. Se nao tratadas, as sementes 
aumentam a disseminagao intraocular do tumor. 


Em estagios mais avangados, pode haver glaucoma neovas- 
cular, hemorragia intraocular, celulite asseptica pela necrose 
tumoral, atrofia ocular ( phtisis ) e tumor acometendo o seg- 
mento anterior e o nervo optico. As celulas saem do globo ocu¬ 
lar principalmente por contiguidade, atraves dos nervos opti¬ 
co e coroide e, depois, pelas vias hematogenica e linfatica. 
Disseminagao liquorica pode ocorrer sempre que houver inva- 
sao do nervo e infiltragao das meninges, mesmo quando a 
margem de ressecgao do nervo esta livre de neoplasia. Rara- 
mente, os retinoblastomas podem softer regressao esponta- 
nea - o mecanismo etiologico dessa condigao e desconhecido. 

Os pacientes com retinoblastoma hereditario tern maior 
suscetibilidade para desenvolver outros tumores malignos, 
principalmente em regioes irradiadas. Desses, osteossarco- 
mas, sarcomas de partes moles e pinealoblastomas sao os que 
mais matam, embora rabdomiossarcomas, melanomas e leu- 
cemias tambem tenham sido descritos. 

A radioterapia externa aumenta a chance de segundas neo¬ 
plasias, principalmente se utilizada antes do 1 Q ano de vida, 
devendo ser evitada sempre que possivel. A incidencia de se- 
gundo tumor e de 38% apos 50 anos do diagnostico de retino¬ 
blastoma, e os pacientes irradiados apresentam 3 vezes mais 
tumores que aqueles que nao receberam radiagao. 

0 pinealoblastoma, classicamente associado ao retinoblas¬ 
toma hereditario, e urn tumor raro. Sua incidencia nos EUA e de 
3% para todos os pacientes com retinoblastoma e de 5% para os 
com retinoblastoma bilateral. Em geral, e diagnosticado entre 1 
e 2 anos depois do diagnostico de retinoblastoma. Essa situagao 
e denominada retinoblastoma trilateral, em fungao da origem fi- 
logenetica da pineal. Acredita-se que a utilizagao mais frequen- 
te da quimiorredugao nos ultimos anos tenha contribuido para 
a menor incidencia de pinealoblastomas, considerando que 
possa haver urn efeito protetor da quimioterapia. 

Padrao de heranga e classificagao 

0 retinoblastoma e causado pela mutagao do gene RBI , gene 
supressor tumoral localizado no brago longo do cromossomo 
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13 (13ql4). 0 RBI foi o primeiro gene supressor tumoral a ser 
identificado e, atualmente, sabe-se que a protema codificada 
por ele, a pl05 Rb, tem importante papel na regulagao do ciclo 
celular. Essa protema tambem esta envolvida em outros can- 
ceres, como osteossarcomas e canceres de pulmao, bexiga e 
mama. 

A teoria do second hit, proposta por Knudson, sugere a ne- 
cessidade de mutagao das duas copias do gene para desenvol- 
ver a doenga. Nos casos de retinoblastoma familiar, por exem- 
plo, a crianga ja apresenta o primeiro hit em todas as suas 
celulas (herdado de urn dos pais), precisando apenas de uma 
mutagao para desenvolver a doenga. Isso explica por que esses 
pacientes tambem apresentam maior chance de desenvolver 
cancer em outros orgaos. 

A primeira copia mutante pode ser herdada de pais afeta- 
dos (forma familiar) ou de uma mutagao germinativa (geral- 
mente no espermatozoide paterno, denominada esporadica 
hereditaria). Nesses casos, quase 95% das criangas desenvol- 
vem o tumor, por consequencia da alta penetrancia da muta¬ 
gao, e quase 90% dos casos sao bilaterais. Esses pacientes po- 
dem transmits o gene mutante aos seus descendentes. 

A outra forma de apresentagao e esporadica nao heredita¬ 
ria, responsavel por cerca de 60% dos casos, sendo ainda mais 
frequente em paises em desenvolvimento, talvez pela baixa 
sobrevida das criangas com a forma bilateral da doenga. Na 
forma esporadica nao hereditaria, deve haver mutagao nos 
dois alelos de uma celula depois da concepgao (mutagao so- 
matica). Nesses casos, a doenga e unilateral e unifocal, e nao 
existe chance de transmitir a mutagao aos descendentes. 

Assim, o retinoblastoma pode ser classificado como fami¬ 
liar ou esporadico, unilateral ou bilateral, hereditario ou nao 
hereditario. Todos os casos bilaterais sao hereditarios, mas 
10% dos pacientes com doenga unilateral sao hereditarios. A 
determinagao do tipo de heranga e essencial tanto para o prog¬ 
nostic da crianga quanto para o aconselhamento genetico. 

Alguns laboratories oferecem teste genetico para detectar 
a mutagao em portadores de tumor unilateral enucleados, fi- 
lhos de pais com retinoblastoma bilateral e pais de criangas 
com tumores bilaterais. Casos unilaterais sao analisados 
quando existe tecido dispomvel (no caso de enucleagao) 
para comprovar a deteegao da mutagao antes da analise de 
outros familiares. 

Sinais clmicos 

Os casos hereditarios costumam ser detectados mais precoce- 
mente, sendo que, no caso de retinoblastoma familiar, as 
criangas devem ser examinadas desde o nascimento em busca 
do tumor, a menos que urn exame genetico demonstre ausen- 
cia da mutagao. 

0 diagnostico dos casos unilaterais e urn pouco mais tardio, 
e a suspeita costuma surgir quando a familia percebe algo de 
errado no olho da crianga. Urn importante sinal e a leucocoria, 
alteragao do reflexo vermelho, principalmente em fotografias 
com j/asfl (Figura 1). Essa alteragao esta presente em ate 80% 
dos casos e e causada pelo reflexo da luz sobre a superficie do 
tumor. Trata-se, no entanto, de urn sinal inespecifico. 


Em estagios mais avangados, a crianga pode apresentar es- 
trabismo. Outros sinais, como pupilas de tamanho diferentes 
(anisocoria), proptose, olho vermelho e doloroso, hifema (san- 
gue na camara anterior) e heterocromia de iris, podem ser en- 
contrados em casos avangados. Maior tempo ate o diagnosti¬ 
co, doenga avangada e extensao extraocular (Figura 2) sao 
mais frequentes em paises em desenvolvimento. 

Diagnostico 

0 diagnostico e baseado no exame oftalmologico e na ultrasso- 
nografia. Todos os casos suspeitos devem ser avaliados por 
urn oftalmologista, e o exame sob narcose deve ser considera- 
do para permitir exame detalhado, minimizando dor e trauma 
da crianga (Figura 3). Em razao do risco de extensao extraocu¬ 
lar, que piora o prognostico, nunca se deve realizar biopsia ou 
vitrectomia em caso de suspeita de retinoblastoma. 

No exame de fundo de olho, o retinoblastoma apresenta-se 
como uma ou multiplas massas tumorais rosadas ou brancas, 
vascularizadas, total ou parcialmente calcificadas, preenchen- 
do a cavidade vitrea. Celulas que se desprendem do tumor po¬ 
dem ser vistas junto a superficie tumoral ou soltas pelo vitreo. 


V 




Figura 1 Reflexo vermelho anormal (leucocoria) do olho 
direito. 
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Sao denominadas sementes vitreas e representam as celulas 
mais agressivas do tumor (Figura 4). 

0 segmento anterior do olho costuma ser normal. Nos ca- 
sos de opacidade de meios que impedem o exame oftalmosco- 
pico, a ultrassonografia pode ajudar a determinar a presenga 
de massa intraocular. 

Em casos avangados, pode haver infiltragao tumoral na ca- 
mara anterior, luxagao e opacificagao do cristalino. Nessa si- 
tuagao, costuma haver aumento da pressao intraocular. 

Propedeutica complementar 

A ultrassonograha mostra sinais caracteristicos dessa doenga 
(Figura 5). As massas tumorais sao solidas, e a maioria con- 
tern grau variado de calcihcagao. A presenga de calcihcagao in¬ 
traocular em uma crianga e quase patognomonico de retino¬ 
blastoma. 

A tomograha computadorizada (TC) do cranio ajuda a iden- 
tihcar calcihcagoes, mas e cada vez menos indicada porque a 
exposigao a radiagao e desnecessaria, dando-se preferencia a 
ressonancia magnetica (RM) sempre que dispomvel. A RM 
tambem permite melhor visualizagao do nervo optico para de- 
tectar espessamento. 



Figura 3 Exame sob narcose. 


0 pinealoblastoma, apesar de raro, e o segundo tumor pri- 
mario classic (5%) nos casos hereditarios, denominados reti¬ 
noblastomas trilateral, e raramente e sincronico com o reti¬ 
noblastoma. Alguns centros recomendam neuroimagem a 
cada 6 meses, ate os 5 anos de idade, para identibcar a presen¬ 
ga de pinealoblastoma. 

A biopsia intraocular, mesmo por agulha bna, e contraindi- 
cada. A disseminagao extraocular do tumor muda o estadia- 
mento e o prognostic da doenga. 

A avaliagao completa da crianga portadora de retinoblasto¬ 
ma deve incluir a avaliagao por equipe multidisciplinar, con- 
tando com oncologista pediatric, geneticista e psicologo, 
alem do oftalmologista. 

Patologia 

Avaliagao anatomopatologica e disponivel apenas nos casos 
enucleados, ja que o diagnostic do retinoblastoma e clinico e 
as biopsias sao contraindicadas. Essa avaliagao e de grande 
importancia, ja que criterios histologies sao utilizados para 
classibcar doenga de alto risco, indicando complementagao do 
tratamento com quimioterapia sistemica. 

0 retinoblastoma e urn tumor composto por pequenas ce¬ 
lulas redondas com nucleo hipercromatico e citoplasma escas- 



Figura 4 Retinoblastoma com sementes vitreas. 
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Figura 5 Ultrassonografia ocular. (A) Corte longitudinal. Duas lesoes posteriores, formato arredondado, refletividade 
interna heterogenea. (B) Corte longitudinal com baixo ganho, evidenciando a calcificagao intralesional. 
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so. Geralmente, existe grande atividade mitotica. A formagao 
de rosetas de Flexner-Wintersteiner e caracteristica do retino¬ 
blastoma. Essas rosetas caracterizam-se por uma fileira unica 
de celulas cuboides com citoplasma eosinofilico e micleo peri- 
ferico ao redor de urn lumen central circundado por uma es- 
trutura que lembra uma membrana, mas representa areas de 
sinapses entre os fotorreceptores e as celulas de Muller. A ro- 
seta representa diferenciagao retiniana em fotorreceptores, 
mas ainda e composta de celulas malignas. 

Outro tipo de rosetas, denominadas rosetas de Homer 
Wright, e menos frequente em retinoblastomas e pode ser vis- 
to em uma variedade de tumores neuroblasticos (neuroblasto¬ 
mas e meduloblastomas), sendo achado menos especifico. 
Nessas rosetas, ao contrario das de Flexner-Wintersteiner, nao 
se evidencia o lumen central, e os processos citoplasmaticos 
acumulam-se no centra, formando uma area mais eosinofilica. 

0 exame anatomopatologico de urn olho com retinoblasto¬ 
ma deve ser detalhado e informar sobre a integridade da escle- 
ra e da extensao extraocular, se o tumor era uni ou multifocal, 
o mvel de invasao do nervo optico (geralmente pre ou pos-la- 
mina crivosa), a margem de corte de nervo optico livre ou 
comprometida e o envolvimento macigo de coroide. Esses da¬ 
dos tern importancia prognostica e podem indicar necessida- 
de de tratamento complementar. 

Diagnostic*) diferencial 

0 diagnostic diferencial inclui doenga de Coats (malforma- 
gao vascular retiniana), persistence do vitreo primario hiper- 
plasico (anomalia congenita), infecgao por toxocara, retinopa- 
tia da prematuridade, entre outros que serao abordados em 
outros capitulos desta obra. 

Tratamento 

0 tratamento do retinoblastoma consiste em tratamento local 
de lesoes pequenas e quimioterapia associada ao tratamento 
local para consolidagao nos casos hereditarios ou enucleagao 
nos casos avangados (Figura 6). Desde a decada de 1990, 
quando a quimioterapia passou a ser utilizada para tumores 
intraoculares hereditarios e nao apenas para doenga extraocu¬ 
lar, o sucesso no tratamento aumentou muito. 

Como modalidades de tratamento local, ha a laserterapia 
(fotocoagulagao a laser ou termoterapia transpupilar - TTT), a 
braquiterapia (colocagao de placa radioativa extraescleral), a 
crioterapia (congelamento das lesoes) e a radioterapia externa, 
alem da enucleagao. A indicagao de cada uma dessas modali¬ 
dades depende de sua disponibilidade e de caracteristicas 
como local do tumor, seu tamanho e a presenga de sementes 
vitreas. Como regra, evita-se a radioterapia externa porque 
existe a possibilidade de induzir deformidades faciais e au- 
mentar o risco de outras neoplasias. 

A quimioterapia costuma ser utilizada para diminuir a ne- 
cessidade de radioterapia externa e de enucleagao. Existem 
inumeros protocolos, mas costumam ser utilizados 6 ciclos de 
carboplatina e vincristina. Protocolos para casos mais avanga¬ 
dos incluem etoposfdeo sistemico e injegao subconjuntival de 
carboplastina. 


Protocolos experimentais avaliam quimioterapia intra-ar¬ 
terial, que permite salvar olhos com doenga avangada, mas as 
indicagoes precisas e os efeitos no longo prazo ainda nao estao 
estabelecidos. 

0 principal fator de mau prognostic no retinoblastoma e o 
diagnostic tardio. Quando a doenga e diagnosticada precoce- 
mente, quase todas as criangas sao curadas e muitas mantem 
boa visao em pelo menos urn olho (Figura 7). E fundamental 
que os pediatras realizem o exame do reflexo vermelho e con- 
siderem retinoblastoma diagnostic diferencial em casos de 
leucocoria ou estrabismo. 



Figura 6 Implante que substitui o olho pos-enucleagao. 



Figura 7 Retinoblastoma tratado. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer sinais de retinoblastoma, principalmente a 
leucocoria. 

• Saber conceitos basicos sobre o quadro ch'nico e o 
diagnostico do retinoblastoma. 

• Distinguir as formas hereditaria e nao hereditaria da 
doenga. 
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• Entender a importancia do diagnostico precoce do 
retinoblastoma. 

• Orientar sobre as formas de tratamento. 

• Orientar sobre a importancia do aconselhamento 
genetico para os pacientes com forma hereditaria que 
atingem idade fertil. 
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CAPITULO 10 


CATARATA INFANTIL 


Ana Paula Silverio Rodrigues 
Andrea Araujo Zin 


Definigao 

A catarata e uma anomalia da transparency do cristalino, pre¬ 
sente ou desenvolvida apos o nascimento. 0 cristalino normal 
(Figura 1) e uma estrutura transparente cuja fungao e focar os 
raios luminosos na retina. A opacidade nessa estrutura pode 
causar urn bloqueio parcial ou total da passagem da luz, e a di- 
minuigao da visao depende da densidade dessa opacidade. 

A visao e urn dos mais importantes sentidos no desenvolvi- 
mento ffsico e cognitivo normal da crianga. Para que o desen- 
volvimento da visao seja normal, sao necessarias boas condi- 
goes anatomicas e fisiologicas. Obstaculos a formagao de 
imagens nftidas em cada olho podem levar a urn mau desen- 
volvimento visual (ambliopia), que se tornara irreversivel se 
nao for tratado a tempo. 

Epidemiologia 

A catarata pediatrica representa uma importante causa de ce- 
gueira na infancia, podendo ser uma das principais causas em 
algumas regioes do mundo. 

Nao ha estudos populacionais no Brasil que demonstrem a 
prevalencia e as causas de deficiencia visual na infancia. 0 que 



ha disponfvel sao estudos realizados em escolas de cegos e 
servigos de baixa visao, que nao podem ser extrapolados para 
a populagao brasileira. De acordo com esses estudos, a catara¬ 
ta encontra-se entre as principais causas de cegueira infantil, 
variando entre 6,3 e 19,3% de todas as causas. 12 

Etiologia 

A catarata infantil pode ser urn evento isolado ou fazer parte 
de sfndromes, malformagoes oculares e/ou sistemicas. A de- 
terminagao da etiologia e bastante util, pois auxilia no diag¬ 
nostic de doengas sistemicas. 

Rahi et al. demonstraram que, em 92% das cataratas unila¬ 
teral e em 38% das bilaterais, nenhuma causa foi identificada. 
Mais de 50% dos casos bilaterais foram hereditarios compara- 
dos com 6% dos unilaterais. Infecgoes pre-natais e outras cau¬ 
sas sistemicas contribuiram para 6% das cataratas bilaterais e 
2% das unilaterais. 

Oliveira et al., em levantamento realizado no Setor de Cata¬ 
rata Congenita da Universidade Federal de Sao Paulo (Uni- 
fesp) em 2004, encontraram 30,64% de causa infecciosa, 
19,36% genetica e 50% idiopatica. 

Cataratas hereditarias e formas de heranga 
Cataratas hereditarias sao mais frequentemente herdadas 
como trago autossomico dominante (AD), podendo tambem 
apresentar heranga autossomica recessiva (AR) ou ligada ao X. 

Os casos esporadicos nao sao associados a problemas siste- 
micos e oculares, e estima-se que urn quarto dessas cataratas 
seja decorrente de novas mutagoes, tornando-se heredita¬ 
rias AD. 

Ja os casos hereditarios correspondem a 8,3 a 23% de todas 
as cataratas congenitas, e a heranga mais frequente e a AD, 
com penetrancia completa sendo transmitida pelas geragoes. 
A catarata tambem pode fazer parte de sfndromes hereditarias 
ou doengas sistemicas. Dessa forma, e importante que a crian¬ 
ga com catarata seja examinada para excluir problemas siste- 
micos. 
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Sindromes e doengas sistemicas 
Diversas sao as sindromes e doengas sistemicas que apresen- 
tam catarata congenita, sendo as mais encontradas: sindrome 
de Marfan, sindrome de Weill-Marchesani, sindrome de Lowe, 
sindrome de Alport e sindrome de Down. 

Causas infecciosas 

Dentre as causas infecciosas, deve-se destacar a sindrome da 
rubeola congenita, resultante da infecgao materna durante o l e 
trimestre de gravidez. As alteragoes cristalinianas resultam da 
invasao direta do virus na lente, que ja foi isolado de tecido 
cristaliniano. Outros virus, como herpes simples e citomegalo- 
virus, tambem podem causar a catarata congenita, assim 
como infecgao pela sifilis e toxoplasmose. 

Causas metabolicas 

Hipocalcemia, hipoglicemia, hiperglicemia, galactosemia, ho- 
mocistinuria, doenga de Wilson e doenga de Fabry, dentre ou- 
tras, compoem as causas metabolicas. 

Detecgao: quando examinar as criangas 

0 teste do reflexo vermelho (TRV) ou teste do olhinho (Figu- 
ra 2) e urn teste efetivo para triagem de doengas oculares como 
catarata, glaucoma, retinoblastoma e doengas coriorretinia- 
nas (coloboma, retinocoroidite em atividade no polo poste¬ 
rior), nao sendo indicado para triagem de retinopatia da pre- 
maturidade. 3 

Deve ser realizado pelo pediatra em local com pouca ilumi- 
nagao, usando oftalmoscopio direto, posicionado a uma dis- 
tancia aproximada entre 0,5 a 1 m dos olhos da crianga, para 
se observar o reflexo vermelho que se reflete da retina (Figu- 
ra 3). Todos os recem-nascidos devem ser submetidos ao TRV 
antes da alta da maternidade e pelo menos 2 a 3 vezes ao ano 
nos 3 primeiros anos de vida. 4 

Apesar de chamado de teste do reflexo vermelho, uma va- 
riagao de coloragao pode ocorrer por conta de uma combina- 
gao entre a area vascular e pigmentos da coroide, podendo ser 
vermelho, laranja avermelhado, alaranjado e amarelo claro 
(Tabelal). 11 

Qualquer obstrugao a passagem de luz, parcial ou total, al¬ 
tera o reflexo e aparece com uma marca escurecida ou sombra. 
Deixar a sala escura normalmente permite que a pupila dilate 
o suficiente para o exame. Caso surja alguma alteragao ou du- 
vida, a crianga deve ser encaminhada a urn oftalmologista em, 
no maximo, 30 dias. 67 

Classificagao das cataratas infantis 

As cataratas infantis podem ser classificadas de acordo com 
faixa etaria acometida, morfologia, etiologia (como ja descri- 
to) e lateralidade (uni ou bilateral). 

Quando presente ao nascimento ate os 3 meses de idade, a 
catarata e classificada como congenita. Entre 3 meses e 12 me¬ 
ses de idade, tem-se a catarata infantil precoce, e apos 12 me¬ 
ses de idade, e denominada catarata infantil tardia. 

Essa classificagao e importante, pois, de acordo com a eta- 
pa do desenvolvimento visual em que a crianga se encontra, 




Figura 3 Reflexo vermelho alterado. 


Tabela 1 Distribuigao com relagao a gradagao de cores 
no TRV 


Gradagao de 
cores do TRV 


N 2 de RN 


Olho direito 

Olho esquerdo 

Ambos 

Vermelho 

15 

4 

35 

Laranja avermelhado 

4 

12 

33 

Alaranjado 

13 

12 

46 

Amarelo claro 

3 

6 

24 

Amarelo 
com mancha 
esbranquigada 

1 

2 

6 

Total 

36 

36 

144 


indica o grau de comprometimento visual e o prognostico. Os 
3 primeiros meses de vida sao cruciais para o desenvolvimen¬ 
to da via visual (periodo critico do desenvolvimento visual). 

Quanto a morfologia, as cataratas podem ser classificadas, 
de acordo com a localizagao da opacidade no cristalino, em ca¬ 
taratas anteriores, centrais e posteriores, como mostra a Figu- 
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ra 4, ou ainda pelo seu aspecto, como zonular, polar, total, 
membranosa e capsular. 

A morfologia da catarata pode auxiliar no diagnostico de 
condigoes sistemicas especificas (Tabela 2), assim como no 
planejamento do tratamento, que pode ser clinico ou cirurgico, 
alem de colaborar no prognostico visual. 

As cataratas lamelares sao as mais comuns na infancia e 
apresentam bom prognostico visual, precisando de intervengao 
cirurgica somente em casos mais avangados. Ja as cataratas nu- 
cleares maiores de 3 mm, quase sempre presentes ao nascimen- 
to, e as totais sao as que mais comprometem a visao, devendo 
ser abordadas o mais rapido possivel, principalmente nas crian- 
gas menores, para que se alcance urn bom resultado visual. 


Classificagao 



Figura 4 Classificagao das cataratas quanto a localizagao. 


Tabela 2 Tipo morfologico e doengas/sindromes 
associadas 


Tipo morfologico 

Doengas/sindromes associadas 

Catarata total 

Esporadicas 

Hereditarias 

Sindrome da rubeola congenita 
Sindrome de Down 

Catarata polar anterior 

Alteragoes oculares: aniridia e 
sindrome de Peters 

Sindrome de Alport 

Cataratas piramidais 

Sindrome de Ehlers-Danlos 
Retinoblastoma 

Cataratas subcapsulares 

Uveites 

Traumas 

Irradiagao 

Dermatite atopica 

Lenticone anterior 
(deformidade da capsula) 

Sindrome de Alport 

Sindrome de Waardenburg 

Em “gota de oleo” 

Galactosemia 

Subcapsular posterior 

Corticosteroides 

Radiagoes de tumores intra e 
perioculares 

Sindrome de Turner 

Doenga de Fabry 

Sindrome de Bardet-Biedl 
Neurofibromatose tipo 2 


Cataratas unilaterais costumam ser achados isolados, mas 
tern sido muito associadas a persistence da vasculatura fetal 
(PVF). 

Quadro clinico 

Os sinais e sintomas presentes em criangas com catarata de¬ 
pendent da faixa etaria, do grau de comprometimento da fun- 
gao visual, da lateralidade e da morfologia. 

Em criangas ate 2 anos de idade, os sintomas mais frequen- 
tes sao dificuldade de fixagao visual, fotofobia, retardo do de- 
senvolvimento neuropsicomotor e fixagao excessiva em focos 
luminosos. Acima de 2 anos, os sintomas sao diminuigao da 
acuidade visual, perda parcial de percepgao espacial, aproxi- 
magao de objetos para enxerga-los, hiperatividade ou apatia e 
atraso no rendimento escolar. Os sinas sao leucocoria, nistag- 
mo, desvio ocular e alteragao do reflexo vermelho. 

A presenga de desvio ocular, nistagmo ou padrao de fixagao 
excessiva em focos luminosos indicam urn deficit visual de 
moderado a grave e sao fatores indicativos de tratamento ci¬ 
rurgico imediato. 

Uma avaliagao oftalmologica completa deve ser sempre 
realizada e e constituida de anamnese e exame oftalmologico. 
Antecedentes familiares, pessoais e gestacionais podem for- 
necer informagoes importantes quanto ao diagnostico etiolo- 
gico e devem ser minuciosamente investigados. 

Antes do exame oftalmologico, e fundamental saber em 
que fase do desenvolvimento visual a crianga se encontra e se 
este e adequado para a idade. A Figura 5 mostra as etapas do 
desenvolvimento visual da crianga. 

Exame oftalmologico 

Urn ambiente confortavel e propicio e fundamental e, sempre 
que possivel, deve-se transformar o exame em uma grande 
“brincadeira”. Deve-se deixar a crianga sentada no colo da mae, 
virada para o examinador. Nos casos em que nao e possivel 
avaliar a crianga acordada, pode-se leva-la ao centra cirurgico 
e realizar o exame sob narcose. 


Visao adulto 


Coordenaipao mao - boca 


Maturaqao foveal 


Figura 5 Etapas do desenvolvimento visual. 

Im'cio VB: ini'cio da visao binocular; RBG: visao de cores {red, blue, green). 
Fonte: imagem cedida pela dra. Carmen Silvia Bongiovanni Gongalves. 
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Inspegao 

Avaliar alteragoes palpebrais, alteragoes do tamanho do olho 
da crianga, tumores oculares, presenga de secregao, desvios 
oculares, opacidades corneanas e/ou cristalinianas e nistag- 
mo. A presenga de nistagmo e um indicio muito importante 
de comprometimento visual precoce, mais especificamente 
nos 3 primeiros anos de vida da crianga. 

Avaliagao das fungoes visuais 
Avaliar o padrao de fixagao visual mono e binocular, observar 
as fungoes motoras e cognitivas, medir a acuidade visual com 
testes especificos de acordo com a faixa etaria (Tabela 3): 

• cartoes de acuidade de Teller (CAT) e potencial visual evoca- 
do de varredura (PVE): para criangas de 0 a 3 anos e criangas 
com atraso no desenvolvimento neuropsicomotor; 

• teste “light house flash cards”, “lea symbols” e angular mao: 
para criangas de 3 a 4 anos; 

• tabela de Snellen: para criangas maiores de 4 anos; 

• reflexo pupilar fotomotor direto e consensual; 

• teste do reflexo vermelho - descrito anteriormente. 

Motilidade ocular 

A partir do 3 a mes de vida, espera-se o estabelecimento do ali- 
nhamento ocular. A presenga de desvios indica alteragoes que 
podem ser relacionadas somente a musculatura extrinseca 
ocular ou ser desvios secundarios a uma baixa de visao resul- 
tante de alguma patologia ocular que esteja impedindo o de¬ 
senvolvimento visual. 

A presenga de nistagmo pode indicar comprometimento do 
desenvolvimento visual entre 1 e 3 meses de vida extrauterina. 
Nesses casos, o prognostic visual e limitado. 

Biomicroscopia de segmento anterior 
A biomicroscopia de segmento anterior e um exame realizado 
com um equipamento chamado lampada de fenda. Esse equi- 
pamento permite uma avaliagao mais detalhada de palpebras, 
corneas, camara anterior (espago entre a cornea e o piano da 
iris), iris e cristalino, alem de permitir classificagao do tipo de 
catarata. 

Mapeamento de retina 

0 mapeamento de retina e um exame realizado com oftalmos- 
copio indireto atraves da pupila dilatada com tropicamida 1%, 
permitindo avaliagao do nervo optico, vasos retinianos, retina 
e vitreo. 


Refragao sob cicloplegia 

E sempre importante fazer a refragao sob cicloplegia (com uso 
de colirio de ciclopentolato 1%). E possivel diagnosticar hiper- 
metropias, miopias, anisometropias e astigmatismos. Algu- 
mas alteragoes cristalinianas, como os lenticones, nao alteram 
a transparency do cristalino, porem induzem altos astigma¬ 
tismos. 

Ecobiometria 

A ecobiometria e um exame realizado para medir o tamanho 
do olho (medida do comprimento axial). Essa medida e usada 
para calcular o valor do grau da lente intraocular que sera usa¬ 
da para corrigir a afacia. 

Ultrassonografia ocular 

Quando uma opacidade nao permite avaliar a retina por meio 
do mapeamento de retina, utiliza-se a ultrassonografia ocular 
para informar e orientar quanto a presenga de alteragoes reti- 
nianas, como descolamento de retina ou tumor intraocular. 

Tonometria 

A medida da pressao ocular e importante para descartar ou se- 
lecionar casos suspeitos de glaucoma. Se a crianga nao colabo- 
rar, opta-se pelo exame sob narcose. 

Ceratometria 

A ceratometria mede a curvatura corneana, que, junto com o 
comprimento axial, sera usada para calcular o grau da lente in¬ 
traocular. 

Gonioscopia 

A gonioscopia examina a estrutura do seio camerular, onde o 
humor aquoso e drenado. Qualquer alteragao nesse nivel pode 
implicar elevagao da pressao ocular. 

Investigagao clmico-laboratorial 

Investigagao laboratorial 

Apesar de 60% das cataratas pediatricas serem idiopaticas, 
patologias devem ser descartadas. 

De acordo com os antecedentes neonatais, a historia fami¬ 
liar e o tipo de catarata, exames devem ser realizados para des¬ 
cartar as patologias mais comumente associadas a catarata na 
infancia. A maioria dos casos de catarata unilateral e esporadi- 
ca, nao hereditaria e sem associagao com doenga sistemica, 
nao necessitando de investigagao adicional. 


Tabela 3 Avaliagao da fungao visual de acordo com cada faixa etaria 

Idade Bebes < 3 meses 3 meses a 3 anos 3 a 5 anos > 5 anos 


Metodo de avaliagao 


Objetos grandes 30 a 
40 cm 

Padrao de fixagao 
CAT e PVE 


Objetos menores a 40 cm E de Snellen 
Padrao de fixagao (fixar Light house flash cards 
e seguir) Lea symbols 


Snellen 



i 


CAT: cartoes de acuidade de Teller; PVE: potencial visual evocado de varredura. 
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No entanto, em casos de criangas cujas gestagoes tiveram 
historia de infecgoes ou na presenga de microcefalia, surdez, 
anomalias cardiacas e/ou retardo do desenvolvimento neu- 
ropsicomotor, deve-se investigar toxoplasmose, varicela, ru¬ 
beola, herpes simples e sifilis (TORCHS) (sorologias). 

Etiologia traumatica sempre deve ser descartada em casos 
de catarata unilateral. Ja os casos bilaterais devem-se descar- 
tar TORCHS, galactosemia e deficiency de galactoquinase, 
por meio de rastreamento de substancias redutoras na urina. 

Em criangas que apresentam glaucoma congenito, hipoto- 
nia e retardo no desenvolvimento neuropsicomotor (RDNPM), 
deve-se descartar smdrome oculocerebro-renal (sindrome de 
Lowe), pela pesquisa de aminoacidos na urina. 

Dosagem serica de calcio, fosforo e glicose deve ser consi- 
derada baseando-se na avaliagao clinica da crianga. 

Toda essa avaliagao deve ser realizada de maneira conjunta 
com oftalmologistas. 

Avaliagao genetica 

Causas geneticas representam 8 a 29% de todas as cataratas 
congenitas, com urn padrao de heranga AD; 2 ja a heranga AR e 
a ligada ao X ocorrem de maneira isolada. 

Mais de 40 genes diferentes e varios loci foram identifica- 
dos na catarata congenita. Mutagao nos genes responsaveis 
por manter a transparency do cristalino, as cristalinas e cone- 
xinas, sao os mais comumente descritos nas cataratas herda- 
das nao associadas a sindromes. 

Mutagoes no gene das alfacristalinas tendem a causar cata¬ 
rata nuclear, lamelar, zonular e polar posterior. Em associagao, 
mutagoes no CRYAA estao relacionadas tambem com micro¬ 
cornea. Mutagoes nas betacristalinas estao associadas ha uma 
grande variabilidade fenotipica. 

Mutagoes de genes do desenvolvimento ocular, como 
PAX6, F0XE3 , PITX3 e MAP tern implicagoes nas cataratas 
com parte da alteragao das anomalias do desenvolvimento do 
segmento anterior. 

Catarata polar anterior e comumente encontrada nas mu¬ 
tagoes do gene PAX6 associadas ou nao a aniridia, enquanto 
mutagoes no gene PITX3 causam predominantemente catara¬ 
tas polares posteriores. 

Os genes responsaveis pela maioria das cataratas sindromi- 
cas sao GALK117q (galactosemia), GLA (doenga de Fabri) e 
NHS (smdrome de Nance-Horan). 

Tratamento 

0 tratamento da crianga com catarata e multidisciplinar e en- 
volve medicos oftalmologistas, pediatras, fisioterapeutas, fa- 
miliares, psicologos e a escola. 

Diagnostic precoce e tratamento sao de extrema importan- 
cia para prevenir o desenvolvimento de uma ambliopia secun¬ 
daria a privagao irreversfvel. Para o tratamento da catarata pe- 
diatrica, deve-se levar em consideragao idade de aparecimento 
da catarata, lateralidade, morfologia da catarata, alteragoes 
oculares associadas e comorbidades sistemicas associadas. 

Recentes avangos nos equipamentos, tecnicas cirurgicas, 
metodos mais eficazes da corregao da afacia e reabilitagao vi¬ 


sual tern contribuido muito para melhorar os resultados apos a 
cirurgia de catarata. Alem disso, pode-se contar com aconselha- 
mento genetico e testes, nos casos das cataratas hereditarias. 
Entretanto, certas condigoes especificas dos olhos pediatricos, 
como inflamagao no pos-operatorio, crescimento do olho, cal- 
culo do grau da lente intraocular, opacidade do eixo visual apos 
cirurgia e como tratar corretamente a ambliopia, sao ainda os 
maiores obstaculos para atingir urn excelente resultado visual. 

A indicagao de cirurgia nos casos de catarata depende de 
quanto a fungao visual esta sendo afetada. Nos casos nao cirur- 
gicos, quando a catarata nao compromete a fungao visual (ge- 
ralmente com opacidade periferica pequena), a crianga pode 
ser acompanhada com exames periodicos. 0 tratamento con- 
siste em prescrigao de oculos, uso de tampao e de colirios mi- 
driaticos, quando necessarios, para evitar a ambliopia. 

Nos casos em que a catarata compromete a visao, o trata¬ 
mento cirurgico e indicado. Os objetivos principals do trata¬ 
mento cirurgico sao cirurgia em tempo habil com o menor m- 
dice de complicagao e transparency do eixo visual, permitindo 
que a luz passe e atinja a retina. Nos casos de catarata total bi¬ 
lateral, a conduta cirurgica esta indicada em qualquer idade. 
Nas criangas com catarata congenita unilateral, o ideal e que a 
cirurgia seja realizada entre 6 e 8 semanas de vida (perfodo cri- 
tico de desenvolvimento visual), e nos casos bilaterais, entre 6 
e 12 semanas, com intervalo maximo de 21 dias entre a cirurgia 
dos dois olhos. Em criangas que informam a acuidade visual, 
indica-se tratamento cirurgico nos casos em que a acuidade 
visual esta pior que 20/70 de maneira geral, mas prioriza-se 
sempre analisar cada caso individualmente. 

As tecnicas cirurgicas diferem de acordo com a idade do pa- 
ciente, a morfologia da catarata e a habilidade por parte do ci- 
rurgiao, e compreendem a lensectomia e a facectomia. Ambas 
as tecnicas visam a retirada do cristalino opacificado por vias 
de acesso diferentes: anterior na facectomia e posterior na len¬ 
sectomia. 

Apos retirada do cristalino, a afacia pode ser corrigida com 
lentes intraoculares, lentes de contato ou oculos. 0 implante 
da lente intraocular para corregao de afacia tern sido a tecnica 
de escolha, principalmente em criangas maiores de 2 anos 
Contudo, algumas peculiaridades dos olhos pediatricos, como 
crescimento ocular e a escolha do poder dessa lente, ainda sao 
urn grande desafio. 8 ’ 9 0 uso de lentes intraoculares em bebes 
foi motivo de urn grande estudo prospectivo multicentrico 
realizados nos EUA, o Infant Aphakia Treatment Study 
(IATS). 10-12 Os resultados visuais, tanto no 1 Q quanto no 5 Q ano 
de acompanhamento, foram muito semelhantes nos 2 grupos, 
porem, as taxas de complicagoes e reoperagoes foram muito 
maiores no grupo dos bebes tratados com lente intraocular, o 
que encoraja o uso de lentes de contatos em bebes para corre¬ 
gao da afacia. 1112 Outra conclusao importante desse estudo foi 
que o acompanhamento pos-operatorio e critico para o bom 
resultado visual, com refragoes atualizadas, uso adequado da 
corregao e tratamento da ambliopia com a oclusao do olho 
contralateral. Observou-se que melhores acuidades visuais le- 
varam a uma melhor adesao a oclusao. Essa fase do tratamen¬ 
to pos-operatorio depende muito dos pais e cuidadores. 13 
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Complicagoes 

As complicagoes no pos-operatorio sao mais frequentes em 
criangas quando comparadas com a cirurgia de catarata em 
adultos. A reagao inflamatoria mais proeminente leva a for- 
magao de sinequias. Glaucoma secundario e tambem uma 
complicagao temida pelos oftalmopediatras, e uma recente 
metanalise mostrou que o glaucoma esta associado com cirur- 
gias precoces (dentro do l e mes de vida). Varias sao as teorias 
para descobrir a causa do glaucoma no pos-operatorio, porem, 
nenhuma delas conseguiu ser comprovada. 

Opacidade do eixo visual e a complicagao mais comum 
apos cirurgia de catarata em criangas, mas algumas medidas 
na tecnica da cirurgia e na escolha da lente intraocular tern 
prevenido e adiado o seu aparecimento. Descolamento de reti¬ 
na e endoftalmite sao complicagoes graves, porem raras. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer a importancia do diagnostico precoce da 
catarata infantil. 

• Saber quando e como realizar o teste do reflexo 
vermelho. 

• Conhecer os conceitos basicos sobre o quadro clinico e 
o diagnostico da catarata infantil. 

• Orientar sobre a investigagao laboratorial da catarata 
infantil. 

• Orientar sobre as formas de tratamento. 

• Orientar sobre a importancia do aconselhamento 
genetico. 
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CAPITULO 11 


AMBLIOPIA 


Ana Tereza Ramos Moreira 
Cassiano Rodrigues Isaac 


Definigao 

Ambliopia e um termo usado para definir a baixa visao provo- 
cada por falha no processo de desenvolvimento visual, decor- 
rente da falta de estimulos adequados durante o periodo criti- 
co do desenvolvimento. A palavra origina-se do grego 
(i amblyds : debilitado e ops : visao) e significa “visao fraca”. 

Classicamente considera-se como ambliope o olho que 
apresenta diferenga de acuidade visual de 3 ou mais linhas de 
visao em relagao ao melhor olho, medida nas tabelas de Snel¬ 
len ou logaritmica (logMAR), com a melhor corregao optica 
(uso de oculos ou lentes de contato). Essa definigao nao se 
aplica a casos de ambliopia bilateral, quando se compara a 
acuidade visual encontrada com a esperada para a idade do 
paciente. 

A ambliopia desenvolve-se nos primeiros anos de vida, ge- 
ralmente ate os 7 ou 8 anos. Nesse periodo, o sistema visual 
em desenvolvimento esta sujeito a alteragoes que podem pre- 
judicar sua maturagao normal. Alteragoes funcionais e estru- 
turais associadas a ambliopia sao observadas em estudos do 
corpo geniculado lateral, cortex estriado e retina. 

Associada a uma anormalidade organica (como estrabismo, 
alteragao refracional ou catarata), que desencadeia o processo, 
a ambliopia pode, muitas vezes, ser revertida com tratamento 
adequado. Entretanto, e preciso saber que a sensibilidade do 
sistema visual a esses estimulos anormais e maior nos primei¬ 
ros meses de vida (periodo critico do desenvolvimento visual) 
e diminui progressivamente. Quanto mais precoce a alteragao, 
mais grave sera a ambliopia e mais dificil sera sua reversao. 

Epidemiologia 

Trata-se da principal causa de baixa visual monocular, acome- 
tendo de 1,6 a 3,6% da populagao, com incidencia maior em 
populagoes menos assistidas. 

A incidencia e 4 vezes maior em criangas com parentes de l e 
grau com ambliopia, estrabismo, prematuras ou pequenas 
para a idade gestacional. 


Quadro clinico 

A ambliopia nao costuma provocar sintomas, a menos que 
acometa os dois olhos, situagao em que podem ser referidos 
sintomas de baixa visao, como necessidade de se aproximar de 
objetos para ve-los ou dificuldade para copiar textos na escola. 

Classifica-se a ambliopia pelo disturbio que a provoca, po- 
dendo ser dividida em 4 grupos, conforme segue. 

Ambliopia por estrabismo 

Quando existe um desvio ocular, nao e possivel fundir a ima- 
gem dos dois olhos. Para evitar o desconforto da diplopia (vi¬ 
sao duplicada), o cortex visual suprime a imagem do olho des- 
viado, mantendo a atengao toda no olho “alinhado”. Essa 
supressao, se mantida nos primeiros anos de vida, leva a um 
prejuizo do desenvolvimento visual do olho desviado. 

Ocorre nas criangas com estrabismos constantes em fre¬ 
quence muito maior que nas criangas com estrabismos inter- 
mitentes (pacientes que conseguem manter os olhos alinha- 
dos por alguns perfodos). A ambliopia e mais intensa quanto 
menor o desvio ocular, pois o controle da diplopia nesses ca¬ 
sos exige uma supressao mais profunda. Quando existe alter- 
nancia entre os olhos desviados (estrabismo alternante), os 
dois olhos recebem imagens nitidas em algum momento, pre- 
venindo a ambliopia. 

Ambliopia anisometropica 

Anisometropia e um termo que descreve uma diferenga de 
erro refracional entre os olhos. Quando ocorre, resulta na for- 
magao de uma imagem retiniana nitida em um olho e borrada 
ou assimetrica no olho contralateral. Essa imagem “borrada” 
provoca prejuizo no desenvolvimento visual por mecanismo 
de supressao semelhante ao observado no estrabismo. 

Quanto maior a diferenga de grau entre os olhos, maior a 
ambliopia que pode provocar. Geralmente, graus menores de 
astigmatismo e hipermetropia tern maior tendencia a desen¬ 
volvimento de ambliopia que graus de miopia. 
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Ambliopia por alto grau de refragao bilateral 
Nas criangas com altas ametropias (erros de refragao) bilate- 
rais, as imagens retinianas formadas estao constantemente 
fora de foco. Isso prejudica a maturagao visual, podendo levar 
a ambliopia nos dois olhos. 

Sao mais frequentes em criangas com altas hipermetropias 
e astigmatismos e menos frequentes nas com altas miopias. 

Pode existir ambliopia mesmo com graus menores de hi- 
permetropia, quando existe prejuizo no mecanismo de aco- 
modagao (que ajuda a ajustar o foco nos hipermetropes), 
como ocorre frequentemente em portadores de smdrome de 
Down. 

Ambliopia por privagao visual 
Tambem chamada de ambliopia por desuso ou ex-anopsia, 
ocorre quando existe uma diminuigao do estimulo que atinge 
a retina. A ambliopia e mais intensa quanto mais cedo ocorre e 
mais densa e a privagao. E mais intensa tambem nos casos em 
que acomete apenas urn olho. 

Qualquer obstaculo a formagao de imagem nitida na retina 
pode provocar a ambliopia. As principais causas sao cataratas 
congenitas ou adquiridas, opacidades corneanas, opacidades vi- 
treas (como hemorragias vitreas), ptoses palpebrais importantes 
(que atingem o eixo visual) e hemangiomas palpebrais. Ate mes¬ 
mo urn tratamento oclusivo pode provocar ambliopia no olho 
ocluido, situagao felizmente rara e, em geral, de facil reversao. 

Diagnostico 

A ambliopia e urn problema serio que pode passar despercebi- 
do pela crianga e pelos pais. Por isso, triagens visuais sao tao 
importantes. Nas triagens, busca-se fazer diagnostico de am¬ 
bliopia ou de suas principais causas, visando a tratar precoce- 
mente as alteragoes encontradas. 

0 teste do reflexo vermelho (teste do olhinho) e urn impor- 
tante aliado na identificagao de alteragoes congenitas do eixo 
visual, especialmente a catarata congenita. 

Medidas da acuidade visual em escolas e consultorios me- 
dicos/pediatricos sao importantes, mas somente identificam 
o problema quando a crianga ja consegue colaborarbem para a 
realizagao do exame, geralmente apos os 4 anos de vida. As- 
sim, pode-se perder muito tempo para iniciar o tratamento. 

E muito importante urn acompanhamento oftalmologico 
regular, pois algumas causas de ambliopia somente podem ser 
identificadas com exames especificos. Dentre elas, vale citar: 
estrabismos pequenos, que podem passar despercebidos; ani¬ 
sometropias, quando urn olho enxerga bem e compensa a de¬ 
ficiency do outro; e cataratas unilaterais. Sao recomendadas 
avaliagoes oftalmologicas anuais nos primeiros anos de vida 
(pelo menos ate os 7 anos), durante o periodo de maturagao 
do sistema visual. 

Tratamento 

Prescrigao de oculos 

A primeira intervengao a ser realizada no paciente ambliope e 
a prescrigao da melhor corregao optica. Na realidade, o diag¬ 


nostico de ambliopia so pode ser firmado se, com o uso da 
prescrigao optica, o paciente ainda apresentar diferenga na 
acuidade visual entre os dois olhos. Algumas vezes, o uso de 
lentes de contato e necessario; porem, restringe-se a casos de 
ambliopia por privagao, como em criangas operadas de catara¬ 
ta congenita monocular e pacientes ambliopes com altas ani¬ 
sometropias. 

Quando, apesar do uso da prescrigao optica continuamente 
durante 4 a 6 semanas, persistir o diagnostico de ambliopia, 
esta indicado o inicio do tratamento oclusivo. 

Oclusao 

0 tratamento da ambliopia com oclusao do olho dominante, 
ou seja, o nao ambliope, e realizado ha muitos seculos. E urn 
tratamento de baixo custo, que tern se mostrado eficiente 
principalmente nos casos de ambliopia anisometropica ou por 
estrabismo. 1 Entretanto, a adesao ao tratamento oclusivo de- 
pende muito do esforgo da crianga e da familia em usar a oclu¬ 
sao, e isso so ocorrera se a familia compreender a importancia 
do tratamento, que tern como objetivo a recuperagao visual do 
olho ambliope. Quanto mais precoce for diagnosticada a am¬ 
bliopia, mais cedo sera instituido o tratamento e maior sera a 
chance de recuperagao visual desse olho. 

As opinioes nao sao unanimes em relagao ao numero de 
horas que a crianga deve usar a oclusao por dia, variando de 
oclusao parcial, 2 a 6 horas por dia, a oclusao total do periodo 
de vigilia da crianga (Figura 1). 

A partir de 2006, comegaram a ser divulgados os resultados 
de estudos prospectivos multicentricos randomizados e con- 
trolados, conduzidos pelo Pediatric Eye Disease Investigator 
Group (PEDIG). Esse grupo estudou a utilizagao do esquema 
oclusivo do olho nao ambliope durante 2 horas por dia associa- 
do a 1 hora de atividade visual para perto e concluiu que o trata¬ 
mento foi modestamente eficaz para recuperar ambliopia mo- 
derada a severa em criangas de idade variando entre 3 e 7 anos. 2 

0 controle do tratamento e feito por meio de retornos pe- 
riodicos para verificagao da acuidade visual. Quando nao hou- 
ver melhora da visao apos 3 a 4 meses de uso de oclusao, pode- 
-se suspender o tratamento. 



Figura 1 Uso de oclusao em olho direito. 
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Penalizagao 

Penalizagao e um tratamento alternativo ao oclusivo. Esta in- 
dicado quando nao ha adesao a oclusao, seja por processos ir- 
ritativos originados pelo oclusor aderido a pele, ou por nao 
aceitagao do tratamento, em decorrencia de problemas psi- 
coemocionais. 

Pode ser feito farmacologicamente, quando utilizadas dro- 
gas cicloplegicas, ou por meios opticos. 0 objetivo desse trata¬ 
mento e borrar a visao do olho bxador, ou seja, do olho bom, 
nao ambhope, para perto e/ou longe. 

Atropina 1% em colirio ou pomada, 1 vez/dia, impede a 
acomodagao e embaga a visao do olho bxador para visao de 
perto, forgando o desenvolvimento do olho ambliope nessa 
distancia. * 1 2 3 

Quando realizada por meios opticos, a penalizagao tern 
como objetivo borrar a visao do olho bxador, por meio de lente 
positiva nesse olho, causando embagamento visual no olho de 
boa visao, para distancia. Desse modo, obriga o paciente a op- 
tar pelo uso do olho ambliope na visao a distancia, o que resul- 
ta na utilizagao do olho ambliope para essa visao. 

A penalizagao farmacologica ou medicamentosa e reco- 
mendada para ambliopia de grau leve. 4 

0 paciente deve retornar ao medico rotineiramente, para 
controle da visao e checagem da ehciencia do tratamento. 

Levodopa 

E um precursor da catecolamina que, convertido no neuro- 
transmissor dopamina, eleva a norepinefrina, que esta envol- 
vida em diferentes fungoes visuais. Com base nesses fatos, va- 
rios investigadores iniciaram o uso dessa droga para o 
tratamento da ambliopia, associado a oclusao do olho domi- 
nante, por tempo determinado. 0 Pediatric Eye Disease Inves¬ 
tigator Group conduziu estudo randomizado, multicentrico, 
controlado em criangas de 7 a 12 anos de idade portadoras de 
ambliopia. A conclusao dessa investigagao foi que qualquer 
melhora na ambliopia observada nessas criangas ocorreu pelo 
uso de oclusao associada a levodopa, e nao por agao da droga. 5 

Prognostico 

0 prognostico visual do tratamento da ambliopia varia muito 
de acordo seu tipo. A ambliopia decorrente da privagao visual 
e de recuperagao lenta e varia bastante de acordo com a idade 
da crianga ao inicio do tratamento. Quanto mais precoce for a 
instalagao da ambliopia, por exemplo, na catarata congenita, 
mais variavel e o prognostico visual. Nos demais tipos de am¬ 
bliopia, quanto mais precoce for o inicio do tratamento e ha- 
vendo boa adesao a terapia oclusiva, o prognostico visual des¬ 
sa crianga e bom. 

A adesao ao tratamento oclusivo e fator determinante para 
o sucesso do tratamento. A falta de entendimento, por parte 
da familia, sobre a doenga e o curto periodo em que e possivel 
recuperar a visao da crianga ambliope (9 a 10 anos) esta direta- 
mente relacionada ao fracasso da adesao a oclusao como tra¬ 
tamento. Quanto mais jovem for o paciente, melhor o prog¬ 
nostico e melhor a acuidade visual hnal. 6 


Prevengao 

Na l a decada de vida, o sistema visual encontra-se em desen¬ 
volvimento, apresentando, portanto, imaturidade e plasticida- 
de, estando suscetivel a estimulos visuais anomalos e ao apa- 
recimento da ambliopia. Quanto mais precoce surgir a 
alteragao, maior sera o dehcit visual. 0 periodo critico ocorre 
mais cedo nos casos de privagao visual e mais tardiamente em 
estrabismo e anisometropia. 6 

0 teste do olhinho e uma das formas de tentar iniciar o tra¬ 
tamento visual precoce nos casos de privagao visual, pois, 
uma vez operada a catarata congenita precocemente e insti- 
tuido rapidamente o tratamento da ambliopia, melhor sera a 
resposta. 

Nos demais casos de ambliopia, a consulta oftalmologica 
precoce e a melhor forma de iniciar o tratamento oftalmologi- 
co adequado para cada crianga, possibilitando a prevengao da 
ambliopia. 

Desafios 

As pesquisas mais recentes relacionadas ao tratamento da am¬ 
bliopia investigam a possibilidade de o tratamento abordar a 
somagao da visao binocular por meio de estimulos binocula- 
res, em vez de monocular. No entanto, as pesquisas nesse sen- 
tido ainda necessitam de investigagao, com mais resultados, 
para que possam ser colocados na pratica diaria de consultorio. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Entender que uma crianga com ambliopia grave pode 
aparentar visao normal pela boa visao no olho bom. 

• Descrever os mecanismos fisiopatologicos principals 
da ambliopia. 

• Reconhecer as manifestagoes clfnicas da doenga e suas 
causas. 

• Entender os principios do tratamento e orientar 
familiares sobre a importancia de se seguir orientagoes 
medicas. 

• Reconhecer a importancia do diagnostico precoce para 
melhores resultados com o tratamento. 

• Reconhecer que a ambliopia necessita de 
acompanhamento interdisciplinar e orientar a familia 
sobre a necessidade de acompanhamento 
oftalmologico regular para prevengao e tratamento 
precoce da doenga. 
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CAPITULO 12 


LEUCOCORIA 


Caio Vinicius Saito Regatieri 
Celia R. Nakanami 


Introdugao 

Leucocoria e o reflexo pupilarbranco decorrente da opacidade 
de estruturas intraoculares como cristalino ou vitreo, ou ainda 
decorrente de tumor intraocular, de membrana vitrea ou des- 
colamento retiniano (Figura 1). Esse sinal clinico sugere a pre- 
senga de anormalidade anterior a retina, que reflete a luz inci- 
dente a pupila antes que a luz alcance a retina ou a coroide. As 
causas mais comuns em criangas sao retinoblastoma, catarata 
congenita, persistence hiperplasica do vitreo primitivo 
(PHVP), doenga de Coats, toxocariase, retinopatia da prema- 
turidade (RP), hamartoma astrocitico e descolamento da reti¬ 
na de longa evolugao. Alem de uma adequada anamnese, exa- 
me do segmento anterior e oftalmoscopia indireta, a utilizagao 
de metodos de imagens auxilia no diagnostic diferencial. 1 

A ultrassonografia (US) e util quando a opacidade de meio 
impossibilita a avaliagao oftalmoscopica, bem como na caracte- 
rizagao de tumores intraoculares suspeitados. Em fungao da 
alta sensibilidade para detecgao de calcificagao, a tomografia 
computadorizada (TC) e utilizada para diagnostic e estadia- 
mento dos retinoblastomas. A ressonancia magnetica (RM) e 
metodo complementar a TC na presenga de tumor ocular, cole- 
goes liquidas anormais ou descolamento retiniano. 0 uso do co- 
rante gadolinio revela areas de impregnagao anormal, e sequen¬ 
ces gradiente-eco tambem podem identificar calcificagoes. 

Teste do reflexo vermelho ou teste do olhinho 

0 uso do reflexo vermelho como teste de triagem tern a vanta- 
gem de ser realizado distante de uma crianga ansiosa. 0 teste 



Figura 1 Perda do reflexo vermelho em razao da 
opacidade de meios. 


do reflexo vermelho (TRV), mesmo realizado por nao oftalmo- 
logistas, apresenta alta sensibilidade em detectar ambliopia 
ou condigoes que causem ambliopia. 2 

0 reflexo vermelho e urn teste importante na detecgao de 
doengas oculares na infancia. Nos estados de Sao Paulo e do 
Ceara, a realizagao do TRV nas maternidades e obrigatoria por 
lei estadual. 

Como realizar o teste do olhinho 
Este teste baseia-se na percepgao do reflexo vermelho que 
aparece ao ser incidido urn feixe de luz na superficie retiniana, 
sendo necessario que o eixo optico (cornea, humor aquoso, 
cristalino, humor vitreo e retina) esteja livre, isto e, sem ne- 
nhum obstaculo a entrada e a saida de luz pelo oriffcio pupilar. 

Trata-se de urn exame simples, rapido e indolor. 0 equipa- 
mento necessario e urn oftalmoscopio direto. A sala do exame 
deve ser escurecida, e urn auxiliar deve segurar com delicade- 
za a cabega do bebe. 0 observador deve olhar pela abertura do 
oftalmoscopio, o maior circulo luminoso branco do oftalmos¬ 
copio deve ser direcionado para a pupila e, em seguida, deve- 
-se focar a face do paciente. 0 oftalmoscopio deve ser posicio- 
nado a uma distancia de aproximadamente 30 cm de cada 
olho do bebe, e o reflexo vermelho deve ser visto facilmente, 
homogeneo e simetrico em ambos os olhos. 0 teste pode ser 
realizado em poucos minutos. Quando se consegue identificar 
o reflexo vermelho de ambos os olhos, o resultado e “normal”, 
mas se tiver dificuldade, o bebe deve ser encaminhado ao of- 
talmologista com urgencia. 34 

0 teste pode detectar qualquer patologia que cause obstru- 
gao no eixo visual, como catarata, glaucoma congenito e qual¬ 
quer outra patologia ocular que cause opacidade de meios, 
como opacidades congenitas de cornea, tumores intraocula¬ 
res grandes, inflamagoes intraoculares ou hemorragias intrao¬ 
culares. 

Algumas vezes, a falta do reflexo vermelho e identificada 
em fotografias feitas com o auxilio de flash. 
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Diagnosticos diferenciais 

Os diagnosticos diferenciais de leucocoria estao listados na 
Tabela l. 1,5 A discussao neste capitulo sera focada na PHVP, na 
doenga de Coats e na catarata congenita. Retinoblastoma, re- 
tinopatia da prematuridade e uveites serao abordados em ca- 
pitulos especificos. 

Retinoblastoma 

0 retinoblastoma e o tumor primario intraocular mais comum 
na infancia. 0 sinal de apresentagao mais comum do retino¬ 
blastoma e a leucocoria, ocorrendo em torno de 60% dos ca- 
sos. 6 0 retinoblastoma e urn tumor originario das celulas pri- 
mitivas da retina e geralmente compromete criangas menores 
de 3 anos, sem predilegao por sexo ou etnia. E o tumor intrao¬ 
cular maligno primario mais frequente na infancia, e sua inci¬ 
dence varia de 1/14.000 a 1/34.000 dos nascidos vivos. 

Estima-se que de 5.000 a 8.000 casos novos sao observa- 
dos no mundo e que pelo menos 50% dos casos apresentam 
sinais ou sintomas de doenga extraocular. Os casos com tumor 
restrito ao olho, de melhor prognostic, sao mais frequente- 
mente encontrados em paises desenvolvidos, onde programas 
de prevengao sao praticados. 

A maioria dos casos e diagnosticada antes dos 3 anos de 
idade, podendo ja ser observado por ocasiao do nascimento. 
Em nosso meio, 88,8% dos casos tiveram o primeiro sinal de 
doenga antes dos 3 anos de idade. A doenga bilateral e diag¬ 
nosticada mais precocemente do que a unilateral, sendo aos 12 
meses nos casos bilaterais e 23 meses nos unilaterais. 

As metastases para o sistema nervoso central (SNC) e por 
via hematogenica ocorrem ao redor de 1 ano apos o diagnosti- 
co, e a sobrevida nesses casos e de 6 meses. 

Etiologia 

0 retinoblastoma e uma doenga com heranga autossomica do- 
minante, e aproximadamente 90% dos casos novos sao consi- 
derados esporadicos e 10% familiares. 

0 retinoblastoma pode originar-se de mutagao germinal ou 
somatica, sendo essa mutagao recessiva, no nivel de celulas re- 

Tabela 1 Diagnosticos diferenciais de leucocoria em 
criangas 

Catarata congenita 
Retinoblastoma 
Doenga de Coats 

Persistence do vitreo primario hiperplasico 
Retinopatia da prematuridade 
Uveite (toxocariase, toxoplasmose) 

Endoftalmite 

Hemorragia vitrea 

Displasia retiniana 

Coloboma 

Hamartoma 

Doenga de Norrie 

Fibras nervosas mielinizadas 


tinianase, ocorrendo no gene RBI localizado no locus 14q do 
cromossomo. 0 gene do retinoblastoma e classificado como 
urn gene supressor de tumor. Para a expressao do tumor, ha ne- 
cessidade de urn duplo evento mutacional. No entanto, para 
que o tumor ocorra, a celula retiniana deve sofrer uma segunda 
mutagao, no mesmo locus de seu homologo, tornando-se ho- 
mozigota recessiva. A primeira mutagao e chamada de germi- 
nativa e ocorre no zigoto, e a segunda ocorre na retina, sendo 
chamada somatica. Esses casos expressam-se como tumores 
multifocais que podem comprometer urn ou os dois olhos. 

0 Comite de Pratica e Medicina Ambulatorial da Academia 
Americana de Pediatria recomenda a realizagao do TRV ou 
“teste do olhinho” em todas as consultas de puericultura do pe- 
rfodo neonatal ate os 2 anos. A Academia Americana de Oftal- 
mologia recomenda o TRV nos seguintes intervalos: primeiros 
3 meses de vida, 6 meses, 12 meses, 3 anos, 5 anos e < 5 anos. 
Em nosso meio, o TRV e recomendado pela Sociedade Brasi- 
leira de Pediatria e pelo Conselho Brasileiro de Oftalmologia 
(Sociedade Brasileira de Oftalmologia Pediatrica) em docu¬ 
ment conjunto (2004), e varios estados brasileiros aprova- 
ram leis que tornam obrigatoria a sua realizagao por pediatras 
nos seus bergarios nas primeiras 72 horas de vida, alem de sua 
repetigao ambulatorial. A partir de 2013, o Ministerio da Saude 
incluiu o TRV nas Diretrizes de Atengao a Saude Ocular na In¬ 
fancia, orientando que todos os recem-nascidos devem ser 
submetidos ao TRV antes da alta da maternidade e, pelo me¬ 
nos, 2 a 3 vezes/ano, nos 3 primeiros anos de vida. Se detecta- 
da ou suspeitada qualquer alteragao, o neonato deve ser enca- 
minhado para o oftalmologista para avaliagao, com a fmalidade 
de detecgao e tratamento precoce de problema ocular. 

Por ser urn tumor que pode se expressar por heranga autos¬ 
somica dominate, os recem-nascidos de famflias em que a 
doenga esteja presente devem ser examinados nos primeiros 
meses de vida. 

Com incidence de 1 caso a cada 14.000 a 34.000 nascidos, 
o retinoblastoma nao e uma doenga frequente, mas seu diag¬ 
nostic e tratamento precoces sao imprescindfveis para salvar 
a vida e o olho. A detecgao do tumor pela leucocoria mostra-se 
efetiva para salvar a vida, mas ineficaz para salvar o olho e a 
fungao visual, o que justifica a realizagao do exame oftalmolo- 
gico preventivo em toda crianga, da mesma forma que se pes- 
quisam outras doengas, como a presenga de fenilcetonuria 
(1/18.000), galactosemia (1/57.000) e deficiencia de biotini- 
dase (1/80.000). 7 E fundamental conscientizar pais e pedia¬ 
tras de que, mesmo sendo avaliado o TRV, ele nao substitui o 
exame oftalmologico que deve ser realizado ainda antes dos 6 
meses de idade. 

Persistence hiperplasica do vitreo primitivo 
(PHVP) 

Persistence hiperplasica do vitreo primitivo resulta da persis¬ 
tence anormal do estroma fibrovascular fetal (sistema hialoi- 
deo) do olho. 0 vitreo primario forma-se por volta da 7- sema- 
na de gestagao e inicia sua involugao na 2B- semana. A 
persistence e a hipertrofia desses vasos podem resultar em 
PHVP nas camaras anterior e posterior. 
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A PHVP foi inicialmente descrita por Reese em 1955 como 
uma afecgao nao hereditaria caracterizada por microftalmia, 
camara anterior rasa, alongamento dos processos ciliares e ca- 
tarata subcapsular posterior, bem como proliferagao bbrovas- 
cular que se estende do cristalino ao nervo optico 7 (Figura 2 
A,B). As criangas afetadas comumente nao apresentam ante- 
cedentes pessoais ou familiares equivalentes. Nao ha predile- 
gao por sexo e e geralmente detectada em recem-nascidos pre- 
maturos. 89 

Etiologia 

A etiologia permanece desconhecida na maioria dos casos, po- 
rem a presenga de alguns relatos em familiares sugere a possi- 
bilidade de heranga autossomica dominante ou recessiva. 8 A 
maior parte dos casos e unilateral e esporadica. Os casos bila- 
terais, apesar de raros, sao descritos com associagao de sin- 
dromes congenitas, como doenga de Norrie (degeneragao ocu- 
loacustico-cerebral progressiva) e sindrome de Warburg 
(malformagoes congenitas do SNC, microftalmia e descola- 
mento de retina uni ou bilateral). 

Quadro clinico 

A apresentagao de PHVP e variavel, podendo acometer o seg- 
mento anterior e posterior. 0 quadro clinico mais comum e de 
leucocoria, microftalmia e catarata. No fundo de olho, pode-se 
observar a arteria hialoide ou os remanescentes dos vasos hia- 
loides proprios. 8 Catarata, glaucoma agudo e uveite podem ser 
complicagoes da PHVP. 10 



Figura 2 (A) Retinografia do olho direito: presenga de 
exsudagao subretiniana secundaria a doenga de Coats. 
(B) Ultrassonografia ocular que mostra o descolamento 
seroso da retina associado com imagens hiperecoicas 
correspondente a exsudagao retiniana. 


A catarata e determinada pela persistence de fluxo sangui- 
neo e da tunica vasculosa /entzs, 10 que inicialmente causam 
edema no cristalino, seguida pela opacibcagao (Figura 2B). 

Hemorragias vitreas de repetigao ocasionalmente ocorrem 
e sao geradas durante as contragoes do tecido bbrovascular. 

Exames complementares 

Exames de imagem podem auxiliar no diagnostico ou na con- 
brmagao dessa patologia. Na ultrassonograba, pode-se obser¬ 
var urn triangulo hiperecogenico cuja base situa-se na face 
posterior do cristalino, e o apice, no nivel da papila optica (Fi¬ 
gura 2 C,D). A TC e a RM de orbita tambem podem ajudar no 
diagnostico. 

Tratamento 

0 tratamento dessa patologia varia com o espectro da doenga. 
Pode ser conduzido conservadoramente com observagoes fre- 
quentes ou cirurgicamente. 0 tratamento cirurgico e indicado 
em casos de hemorragia intraocular, descolamento tracional 
da retina ou opacidades vitreas. A cirurgia nessa doenga tern o 
objetivo de prover ao paciente visao util e evitar complicagoes 
como glaucoma de angulo fechado ou phthisis bulbi (atroba do 
globo ocular). 

Doenga de Coats 

Doenga de Coats e uma condigao de etiologia indeterminada, 
caracterizada por telangiectasias e aneurismas retinianos as- 
sociados a exsudagao sub-retiniana e intrarretiniana em indi- 
viduos saudaveis. 

E 3 vezes mais frequente em homens do que em mulheres, 
nao ha associagao com etnia e e unilateral em pelo menos 80% 
dos casos. A media de idade no diagnostico e de 8 a 16 anos. 
Aproximadamente urn tergo dos pacientes nao apresentam 
sintomas antes dos 30 anos. A apresentagao mais comum in- 
clui baixa de acuidade visual, estrabismo e leucocoria. 

Quadro clinico 

Os achados clinicos caracteristicos da doenga de Coats sao ex- 
sudatos amarelados sub e intrarretinianos, associados a altera- 
goes vasculares da retina, mais comumente telangiectasia, tor- 
tuosidade vascular e dilatagoes aneurismaticas (Figura 3). 

Na ultrassonograba ocular, pode-se observar descolamento 
seroso da retina, com conteudo seroso, lipidico ou hemorragi- 
co sub-retiniano (Figura 3). 

0 curso da doenga e variavel e caracterizado por periodos 
de progressao aguda e de inatividade. A exsudagao sub-reti- 
niana pode levar a descolamento de retina seroso que progride 
para descolamento de retina total. 

Tratamento 

0 objetivo primario e erradicar os vasos anormais, minimizan- 
do a exsudagao. Varios metodos podem ser empregados no 
tratamento da doenga de Coats, incluindo diatermia, fotocoa- 
gulagao com laser de argonio ou cirurgia, indicada em casos de 
complicagoes. 0 tratamento mais utilizado e a crioterapia 
(42%). 0 sucesso anatomico foi observado em 76% dos olhos, 
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Figura 3 (A e B) Retinografia: mostra trave vi'trea 
retiniana com tragao da retina, secundario a PHVP. (C e D) 
Ultrassonografia ocular: mostra a trave vitrea aderida na 
superficie da retina e causando tragao retiniana. 


com acuidade visual de 20/50 ou melhor em 14% dos olhos, e 
ausencia de percepgao luminosa ocorreu em 40% dos casos. 

Catarata congenita 

0 cristalino normal e transparente; qualquer opacidade, seja 
adquirida ou congenita, e denominada catarata. Outra defini- 
gao frequentemente usada e a opacidade de cristalino que 
causa baixa de visao. Uma terceira definigao relaciona as con¬ 
sequences funcionais da opacificagao do cristalino com as ati- 
vidades diarias do paciente. 

Classificagao morfologica 

Catarata congenita pode ser classificada de acordo com o tipo 
morfologico, e o prognostic visual varia de acordo com o tipo 
de opacidade. Cataratas centrais incluem nuclear (Figura 4), 
lamelar, cortical, sutural, cerulea e coraliforme. Cataratas po- 
lares podem ser anterior (polar anterior ou subcapsular ante¬ 
rior) ou posterior (polar posterior, subcapsular posterior ou 
lenticone posterior) (Figura 5). 

Etiologia 

Catarata congenita pode ocorrer isolada, ser causada por in- 
fecgoes intrauterinas ou estar associada a sindromes, altera- 
goes oculares e fatores geneticos. 

Genetica 

Catarata congenita foi a primeira doenga autossomica geneti- 
camente mapeada em humanos. A base genetica e muito mais 
comum em cataratas bilaterais, correspondendo a 25% dos ca¬ 
sos de catarata congenita bilateral isolada. 0 modo de heredi- 
tariedade mais frequente e autossomico dominante, mas pode 
ser autossomico recessivo ou ligado ao X. Mutagoes no locus 
dos cromossomos 1, 2, 3, 6, 9,10,12,13,14,16,17,19, 20, 21 e 
22 foram identificados em casos de cataratas com heranga do¬ 
minante e recessiva. 



Figura 4 (A) Catarata polar posterior. (B) Catarata polar 
anterior. (C) Catarata cortical. 



Figura 5 (A e B) Imagem mostra catarata nuclear em que 
o nucleo fetal esta opacificado. 
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infecgao 

Catarata congenita pode ocorrer apos infecgao neonatal com 
toxoplasmose, varicela, rubeola, herpes simples e sifilis 
(TORCHS). Antes da vacinagao para rubeola, a sindrome de 
rubeola congenita correspondia a causa significante de catara¬ 
ta congenita. Atualmente, no Brasil, houve redugao na inci- 
dencia de sindrome de rubeola congenita, mas ela ainda e 
identificada como a segunda causa de cataratas congenitas. A 
infecgao do feto e mais comum quando a mae e infectada du¬ 
rante o l e trimestre e pode causar tambem surdez, retardo 
mental, ictericia, microcefalia, glaucoma e retinopatia pig- 
mentaria (Figura 6). 

Metabolica 

Varias deficiencias metabolicas estao associadas a formagao 
de catarata, como a galactosemia, que apresenta opacidade 
central mais bem observada com retroiluminagao. Individuos 
com deficiencia em galactose-l-fosfatouridiltransferase apre- 
sentam ictericia, hepatoesplenomegalia e catarata, enquanto 
criangas com deficiencia de galactoquinase apresentam ape- 
nas catarata. 

Hipoparatireoidismo geralmente causa cataratas com pon- 
tos multicoloridos. Hipoglicemia causa cataratas lamelares. 
Nas disfungoes do metabolismo do cobre tambem se podem 
identificar cataratas congenitas. 

A sindrome de Lowe, na qual ocorre erro inato do metabo¬ 
lismo de aminoacidos, apresenta associagao de alteragoes sis- 
temicas (retardo mental, nefropatia - sindrome de Fanconi e 
hipotonia muscular) com catarata e glaucoma congenito. 

Alteragoes oculares 

Outras alteragoes oculares ocorrem em 2% das cataratas bila- 
terais e 10% das cataratas unilaterais. Aniridia, microftalmia e 
disgensesia do segmento anterior estao associados a catarata 
congenita. 

Sfndromes 

A associagao de trissomia do cromossomo 21 e catarata conge¬ 
nita esta bem estabelecida e ocorre entre 13 e 20% dos pacien- 


Figura 6 Retinografia que mostra retinose pigmentar com 
atrofia difusa da retina associada a acumulo de pigmento 
na periferia. 


tes afetados. No entanto, o inicio da catarata nao ocorre tipica- 
mente antes dos 12 anos de idade, com identificagao apenas 
de 1,4% de diagnostic no periodo neonatal. A apresentagao 
classica e de catarata cerulea que nao e visualizada antes dos 
10 anos. Outros tipos de catarata, como nuclear, cortical e 
combinagoes, tambem sao descritos. 

A trissomia do cromossomo 13 (sindrome de Patau) e ca- 
racterizada por alteragoes cardiacas graves e defeitos do siste- 
ma nervoso que levam a morte no periodo neonatal. Achados 
oculares incluem coloboma iriano com catarata setorial no 
mesmo quadrante, associado com persistence hiperplasica 
do vitreo primario. A trissomia do cromossomo 18 (sindrome 
de Edward) tambem tern associagao com catarata congenita. 

As sindromes esqueleticas de Hallermann-Streiff-Frangois 
e de Nance-Horan tambem apresentam associagao com cata¬ 
rata congenita. 

Tratamento 

Clfnico 

Os casos de catarata congenita que nao apresentam grandes 
opacidades podem ser tratados clinicamente. 

Opacidades posteriores pequenas tendem a nao necessitar 
de intervengao cirurgica precoce e a ambliopia pode ser evitada 
com tratamento clinico. Pequenas opacidades posteriores e 
lenticone alcangam acuidade visual de 20/40 ou melhor ape¬ 
nas com oculos e oclusao. Dilatagao pupilar farmacologica com 
ciclopentolato 1% ou fenilefrina 2,5% pode aumentar a area de 
visao ao redor de uma pequena catarata densa central. 

Indicacao cirurgica e momento da cirurgia 
0 momento da cirurgia e crucial para obtengao de sucesso em 
casos de catarata congenita. Ambliopia por privagao e urn de- 
safio terapeutico que pode impedir urn bom resultado visual 
pos-operatorio, especialmente em cataratas unilaterais, em 
virtude da supressao rapida do olho com opacidade. Por essa 
razao, e importante operar essas criangas antes do periodo 
sensitivo de 6 semanas. Podem vir a apresentar acuidade vi¬ 
sual media de 20/40 ou melhor. 

1. Cataratas bilaterais densas: requerem cirurgia imediata, antes 
de 6 semanas de vida, para evitar ambliopia por privagao. 

2. Cataratas bilaterais parciais: avaliar o quanto a catarata esta 
causando baixa de visao. Se a interferencia na fungao visual 
for pequena, e prudente monitorar as opacidades e operar 
mais tardiamente. 

3. Cataratas unilaterais densas: a cirurgia deve ser realizada com 
urgencia e posteriormente o tratamento antiambliopia (refra- 
gao adequada e tampao) deve ser realizado. Se a catarata for 
identificada apos 16 semanas de vida, a chance de melhora da 
acuidade visual e muito pequena. 

4. Cataratas unilaterais parciais: podem ser observadas, e a opa¬ 
cidade, monitorada. A partir do momento em que a opacida¬ 
de interferir na fungao visual, a cirurgia pode ser indicada. 

Cirurgia de catarata 

A tecnica cirurgica consiste em realizar abertura circular da 
capsula anterior do cristalino (capsulorrexe) e aspirar o crista- 
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lino opacificado com auxilio de aparelhos como facoemulsifi- 
cador ou vitreofago. 0 implante de lente intraocular depende 
da idade do paciente e das condigoes oculares. A abertura cir¬ 
cular da capsula posterior do cristalino associado a retirada do 
vitreo anterior e preconizada em criangas menores de 5 anos. 

Complicapoes pos-operatorias 
No periodo pos-operatorio, podem ocorrer: 

• opacificagao da capsula posterior (se nao for retirada): causa 
obstrugao do eixo visual. Deve ser tratada com Yag laser ou ci- 
rurgicamente; 

• membranas pupilares inflamatorias decorrentes da reagao 
exacerbada da crianga, tratadas com injegao de TPA na cama- 
ra anterior; 

• proliferagao do epitelio cristaliniano: causa opacidades; 

• glaucoma: pode se desenvolver em 20% das cirurgias; 

• descolamento de retina: e uma complicagao incomum. 

Reabilitapao visual 

Apos o sucesso cirurgico, deve-se realizar terapia antiamblio- 
pia para que se obtenham bons resultados visuais. A corregao 
optica pode ser realizada de tres maneiras: oculos, lente de 
contato ou lente intraocular: 

• oculos: sao indicados para casos de afacia bilateral e princi- 
palmente em criangas maiores. Nos casos de afacia unilateral, 
pode causar distorgao no tamanho e na forma da imagem, po- 
dendo causar ambliopia; 

• lente de contato: a tolerabilidade e boa ate cerca de 2 anos. 
Quando os cuidados com a lente de contato sao adequados, 
alcangam-se resultados visuais semelhantes ao implante de 
lente intraocular; 

• lentes intraoculares: ainda nao existe urn consenso de qual a 
melhor idade para se implantar uma lente intraocular. No en- 
tanto, ha tendencia progressiva de se implantar em criangas 
menores. 

Tratamento de ambliopia 

Normalmente, a oclusao do olho contralateral, associado a 
corregao optica adequada, e necessaria apos cirurgia de cata- 
rata. 0 uso correto da oclusao e bastante dificil na idade entre 
18 e 30 meses. Oclusao por pelo menos 1 hora por dia apresen- 
ta melhores resultados visuais no longo prazo. 0 uso correto 
da oclusao apresenta associagao significante com os resulta¬ 
dos visuais, especialmente nos casos de catarata unilateral. 
Estudos mostram que criangas com catarata unilateral subme- 
tidas a cirurgia e que utilizaram corretamente o tampao 
(> 75% das horas prescritas) obtem acuidade visual media de 
20/50, comparado com 20/1.000 sem oclusao. 

Conduta em casos de leucocoria 

1. Historia: idade de inicio, historia familiar de uma das condi¬ 
goes mencionadas, prematuridade. 

2 Exame ocular completo, incluindo medida do diametro cor- 
neano, exame da iris (procurando neovascularizagao) e ins- 
pegao do cristalino (observando catarata). Exame do fundo 
de olho e do vitreo anterior sao essenciais. 


3. Exames complementares: 

• ultrassonografia ocular, se o exame do fundo de olho nao e 
possivel; 

• angiofluoresceinografia (doenga de Coats, retinopatia da 
prematuridade e retinoblastoma); 

• TC ou RM de orbita e cranio (diagnostico de retinoblasto¬ 
ma), particularmente para casos bilaterais ou aqueles com 
historia familiar e casos de doenga de Coats; 

• teste de ELISA para toxocara; 

• exame sistemico (astrocitoma de retina, retinoblastoma). 

4. Considerar exame sob narcose em criangas nao cooperativas, 
particularmente em casos de retinoblastoma, doenga de 
Coats ou retinopatia da prematuridade. 

Consideragoes finais 

Leucocoria e urn sinal bastante importante, ja que indica 
doengas oculares graves que necessitam de tratamento ime- 
diato. Dessa maneira, o TRV deve ser incorporado ao exame 
clinico de todos os recem-nascidos. 0 diagnostico definitivo e 
o tratamento sao realizados por uma equipe multidisciplinar 
com intuito de garantir a melhor acuidade visual. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar a leucocoria no exame clinico. 

• Saber os diagnostics diferenciais em casos de 
leucocoria. 

• Realizar o teste do reflexo vermelho. 

• Reconhecer a importancia de encaminhamento urgente 
ao oftalmologista em caso de leucocoria. 

• Pensar em retinoblastoma como diagnostico diferencial 
de casos de leucocoria. 

• Entender a importancia da reabilitagao visual e do 
tratamento da ambliopia em paralelo ao tratamento da 
doenga primaria. 
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CAPITULO 13 


RETINOPATIA DA 
PREMATURIDADE 

Erika Yasaki 
Nilva Moraes 


Introdugao 

A retinopatia da prematuridade (ROP) e a doenga dos vasos da 
retina de criangas que nascem prematuras e e reconhecida 
como uma das principals causas de cegueira na populagao in- 
fantil em paises desenvolvidos. 1 Estima-se que existam mais 
de 50 mil criangas no mundo que sao cegas pela ROP, 2 ' 4 sendo 
que a metade delas encontra-se na America Latina. 5 A ceguei¬ 
ra pela ROP decorre do descolamento da retina. 

No Brasil, estima-se que aproximadamente 18 mil prema¬ 
tures por ano, com peso ao nascimento menor do que 1.500 g, 
necessitam realizar o exame oftalmologico. 6 0 exame preven¬ 
tive deve ser feito no l e mes de vida para que o tratamento seja 
realizado antes de surgirem as sequelas da forma grave. 

Fisiopatologia 

A retina, estrutura vascularizada do fundo do olho, tern sua 
vasculogenese e angiogenese normal completa ao redor da 43 a 
semana de vida da crianga nascida a termo. A vasculogenese e 
geneticamente determinada por fatores humorais. A angioge¬ 
nese e regulada principalmente pelo fator de crescimento en- 
dotelial vascular (VEGF) e tambem pelo fator de crescimento 
insulinico (IGF). 0 VEGF e urn constituinte normal do proces- 
so de angiogenese fisiologico, mas pode sofrer up-regulation 
decorrente de hipoxia, por isquemia retiniana, acelerando o 
processo de formagao de neovascularizagao. 78 0 VEGF sofre 
down-regulation pelo fator humoral TGFB (; transforming 
growth factor beta), que costuma aumentar sua concentragao 
entre a 36- e a 40 a semana. 

A ROP ocorre em bebes que nao tiveram a formagao vascu¬ 
lar completa e que, influenciados por fatores ambientais, de- 
senvolvem a doenga vascular. A ROP e uma doenga bifasica: 
na primeira fase, ocorre urn atraso na formagao vascular segui- 
da por uma segunda fase de proliferagao vascular. 

A primeira fase da ROP ocorre entre 30 e 32 semanas de 
idade corrigida, epoca em que a area avascular da retina torna- 
-se metabolicamente ativa, o que leva a hipoxia. A segunda 


fase da ROP ocorre ao redor da 32 a a 34 a semana de idade cor¬ 
rigida, epoca em que ha estimulo para neovascularizagao em 
virtude da hipoxia do tecido da retina. A hipoxia local estimu- 
la a produgao de VEGF, entre outros fatores humorais, o que 
causa o crescimento vascular descontrolado. 

Atualmente, o VEGF e reconhecido como o principal fator 
de crescimento envolvido no desenvolvimento retiniano nor¬ 
mal, na manutengao dos vasos novos formados e na neovas¬ 
cularizagao anormal. 

Alem da participagao do VEGF na fisiopatologia da ROP, ha 
estudos mais atuais que mostram que o IGF seria urn fator per- 
missivo para o VEGF atuar na angiogenese da retina, 9 e outros 
estudos que relacionam o desenvolvimento da ROP a niveis 
sericos reduzidos desse fator no periodo pos-natal. 9 

Fatores sistemicos 

Sabe-se que a causa da ROP e multifatorial. Os principais fatores 
de risco sao o baixo peso ao nascer e a propria prematuridade. 

A relagao entre o oxigenio e o desenvolvimento da ROP e 
complexa. 0 oxigenio e reconhecido como fator de risco, mas 
a correlagao direta entre a sua duragao, concentragao e varia- 
bilidade em relagao a severidade da ROP nao esta esclarecida. 
0 estudo Supplemental Therapeutic Oxygen for Prethreshold 
ROP (STOP-ROP) foi desenhado para testar a eficacia e a segu- 
ranga da suplementagao de oxigenio com o objetivo de preve- 
nir a doenga limiar, ou seja, que necessita de tratamento. Foi 
demonstrada uma tendencia de protegao no grupo que rece- 
beu a suplementagao, mas sem significado estatistico. 

Mais recentemente, o ganho ponderal e os niveis de IGF-1, 
assim como a hiperglicemia, foram apontados como fatores de 
risco preditivos da ROP, mostrando que niveis sericos baixos 
de IGF-1 e baixo ganho ponderal nas primeiras semanas de 
vida estao fortemente relacionados como o desenvolvimento 
da ROP. 

Em relagao aos fatores geneticos, ja foi identificada muta- 
gao em tres genes ( Norrin , Frizzled 4 e Lrp5 ) que estao envoi- 
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vidos na regulagao do desenvolvimento vascular retiniano, em 
uma pequena porcentagem das formas graves da ROP. 

Classificagao 

A Classificagao Internacional da Retinopatia da Prematurida- 
de divide a doenga de acordo com a (1) localizagao em zonas 
de maturidade da retina; (2) extensao da doenga em horas de 
relogio; (3) estagios de acordo com a gravidade da doenga na 
jungao entre a retina avascular e vascularizada; (4) presenga 
da doenga plus. 

A localizagao da ROP e delimitada em zonas, com base no 
conceito de que o desenvolvimento e a maturagao da vascula- 
rizagao da retina iniciam-se a partir do nervo optico. A retina e 
divida em tres zonas, baseadas em circulos concentricos, ten- 
do o nervo optico como centra, o que vai definir o grau de ima- 
turidade da doenga, ou seja, doenga na zona I indica maior 
imaturidade na vascularizagao da retina em relagao a zonas II 
ou III. A zona I consiste em urn circulo com centra no nervo 
optico, de raio correspondente a 2 vezes a distancia do centra 
do nervo optico a fovea (centra da macula). A zona II estende- 
-se da margem da zona I a ora serrata (area mais periferica) na¬ 
sal, formando urn raio concentrico. A zona III corresponde a 
area remanescente temporal da retina da zona II. Por conven- 
gao, as zonas II e III sao mutuamente exclusivas (Figura 1). 

0 estado cronico da retina avascular pode causar uma fase 
aguda da ROP, caracterizada pela dilatagao e tortuosidade dos 
vasos da retina, chamada de doenga plus (Figura 2). Outros 
achados da doenga plus sao: dilatagao dos vasos irianos, rigi- 
dez pupilar e opacidade vftrea. 

Portanto, quanto menor a zona, maior e a imaturidade; 
quanto maior o estagio, maior e a gravidade do quadra. A pre¬ 
senga da doenga plus tambem indica maior severidade da ROP. 

Quadro clinico 

A primeira evolugao da retina imatura e a ROP estagio 1: nota- 
-se uma linha de demarcagao pouco espessa, plana, de colora- 
gao branca, que delimita a area da retina vascularizada da 
avascular. No estagio 2, a linha de demarcagao adquire volume 
e torna-se espessa, de cor rosea, chamada de crista (Figura 3). 



Figura 1 Esquema da retina, do olho direito e do olho 
esquerdo, mostrando os limites das zonas para descrever 
a localizagao, e as horas de relogio para descrever a 
extensao da doenga. 




Figura 3 ROP estagio 2: nota-se linha de demarcagao 
entre retina avascular e retina vascularizada. 


Ha formagao de shunts na crista e indugao da angiogenese 
anormal. 0 crescimento vascular por sobre a linha, na neovas- 
cularizagao tfpica, ou anterior a linha na neovascularizagao 
atipica, e chamada de proliferagao vascular e representa a pro- 
gressao para o estagio 3 (Figura 4). Os estagios 4 e 5 caracteri- 
zam-se pela presenga do descolamento da retina, que pode ser 
predominantemente tracional ou predominantemente exsu- 
dativo. 0 estagio 4A preserva a macula, a area central da visao; 
ja o 4B acomete a macula (Figura 5). 0 estagio 5 caracteriza-se 
pelo descolamento total da retina. A Tabela 1 resume as carac- 
terfsticas da ROP conforme seus estagios. 

A ROP posterior agressiva e a forma clinica em que as alte- 
ragoes vasculares tern uma rapida progressao e a neovasculari¬ 
zagao atipica pode evoluir para o descolamento de retina sem 
passar pelos estagios tipicos 1 a 3, ou seja, nao ha formagao da 
crista. 2 Alguns estudos ja demonstraram uma maior tenden- 
cia dessa forma para evolugao desfavoravel com cegueira. E 
importante reconhecer as caracteristicas clmicas da ROP pos- 
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Figura 4 ROP estagio 3 com proliferagao fibrovascular 
junto a linha de demarcagao. Observa-se hemorragia 
retiniana proxima a linha de demarcagao na arcada 
vascular temporal inferior. 



Figura 5 ROP estagio 4B: presenga de fluido sob a retina 
e areas de tragao associadas a pregueamento e elevagao 
da macula. 


terior agressiva (Tabela 2) para a indicagao precoce do trata- 
mento. 

Diagnostico 

0 exame do fundo de olho deve ser realizado em toda crianga 
prematura nascida com idade gestacional menor que 32 sema- 
nas e/ou peso inferior a 1.500 g. Considera-se tambem a reali- 
zagao do exame em criangas que apresentam os seguintes fa- 
tores de risco: sindrome do desconforto respiratorio, sepse, 
transfusoes sangumeas, gestagao multipla e presenga de he¬ 
morragia intraventricular. 

0 exame deve ser realizado entre a 4 1 e a 6- semana de vida, 
por oftalmologista treinado para reconhecer as caracteristicas 
clinicas da doenga, utilizando o oftalmoscopio indireto e a len- 
te de 28 dioptrias. A pupila e dilatada com os colirios tropica- 
mida a 0,5% associado a fenilefrina a 2,5%. Instila-se o colirio 


Tabela 1 Caracteristicas clinicas da retinopatia da 


prematuridade 

Estagio da ROP 

Caracteristicas clinicas 

Estagio 1 

Linha de demarcagao plana 

Estagio 2 

Linha de demarcagao com volume 

Estagio 3 

Neovascularizagao na linha de 
demarcagao 

Estagio 4A 

Descolamento de retina parcial que 
poupa a macula 

Estagio 4B 

Descolamento de retina parcial que 
envolve a macula 

Estagio 5 

Descolamento de retina total 


Tabela 2 Caracteristicas clinicas da ROP posterior 
agressiva 

Rapida progressao 
Evolugao atipica 

Alto risco de descolamento de retina 
Geralmente localizada na zona I 
Presenga de doenga plus 
Neovasos pianos 


anestesico e, com o auxilio do blefarostato e indentador escle- 
ral, quando necessario, realiza-se o mapeamento de retina. A 
doenga e estadiada e a conduta e baseada nos achados clinicos 
(Tabela 3). 

0 seguimento e realizado da seguinte forma: 

• retina com vascularizagao incompleta ou presenga de ROP 
menor que pre-limiar: reexame em 2 semanas; 

• ROP em regressao: reexame em 2 semanas; 

• retina com vascularizagao na zona I: reexames semanais; 

• ROP pre-limiar tipo 2: reexames em 3 a 7 dias; 

• ROP pre-limiar tipo 1 (zona I, qualquer estagio com plus; zona 
I, estagio 3; zona II, estagio 2 ou 3 com plus ) e limiar: trata- 
mento em ate 72 horas; 

• retina com vascularizagao completa: seguimento com 6 me- 
ses para monitorar o desenvolvimento visual. 

A ROP pre-limiar corresponde a ROP estagio 1 ou 2 na zona I 
sem doenga plus , ROP estagio 2 ou 3 na zona II sem plus , ROP 
estagio 2 ou 3 com plus , mas menor que pre-limiar de alto ris¬ 
co na zona II. 


Tabela 3 Criterios de triagem oftalmologica adotados no 
Brasil em prematuros 


Quern examinar? 

Idade gestacional < 32 semanas 
e/ou peso < 1.500 g 

Quando realizar o 1 g exame? 

4 a 6 semanas de vida 

Quando considerar o exame? 

Sindrome do desconforto 
respiratorio, sepse, transfusoes 
sanguineas, gestagao multipla, 
presenga de hemorragia 
intraventricular 
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0 exame e realizado ate a vascularizagao completa, ou 45 
semanas de idade corrigida sem ter desenvolvido a ROP pre- 
-limiar ou pior, ou na ROP com regressao completa. 

Diagnostico diferencial 

Sao diagnostics diferenciais da ROP: vitreorretinopatia exsu- 
dativa familiar (FEVR), doenga de Norrie, incontinencia pig- 
mentar, prega retiniana congenita, toxocariase ocular e outras 
causas de leucocoria. A leucocoria, que e o reflexo branco dos 
olhos, pode ocorrer por qualquer opacidade de meios, em 
qualquer nivel de profundidade entre a cornea e a retina. 

Tratamento 

0 tratamento de escolha para a ROP limiar e a fotocoagulagao, 
preferencialmente com laser de diodo, na area da retina avas¬ 
cular, de padrao semiconfluente. Ha indicagao de tratamento 
tambem na ROP pre-limiar tipo 1 (Tabela 4). 

A crianga e submetida a entubagao orotraqueal, analgesia e 
sedagao, pois e frequente ocorrer bradicardia e ha risco de ap- 
neia durante o procedimento. Uma vez feito o diagnostico de 
ROP limiar ou pre-limiar tipo 1, o tratamento deve ser realiza¬ 
do em ate 72 horas, dada a rapida progressao da doenga (Figu- 
ra 6). 


Tabela 4 Criterios adotados para indicagao de 
fotocoagulagao 

ROP pre-limiar tipo 1 (baseado no ETROP) 

Zona I: qualquer estagio com plus 

Zona II: estagio 3 

Zona III: ROP 2 ou 3 com plus 

ROP limiar (baseado no CRYO-ROP) 

ROP estagio 3, na zona 1 ou 2, com pelo menos 5 horas 
de extensao contiguas ou 8 horas intercaladas de 
neovascularizagao, na presenga de doenga plus 



Figura 6 ROP tratada com fotocoagulagao: observam-se 
lesoes hiperpigmentadas que correspondem a cicatrizes 
das marcas de laser em olho com diagnostico previo de 
ROP limiar. 


0 tratamento pode evoluir para raras, porem graves, com- 
plicagoes oculares, como: 

• tratamento incompleto, com progressao para o descolamento 
da retina exsudativo e tracional; 

• inflamagao do segmento anterior do olho, que e evitada com 
uso de colirio anti-inflamatorio; 

• rotura da retina e da membrana de Bruch em razao da marca 
de fotocoagulacao muito forte; 

• hemorragia da coroide ou descolamento exsudativo da coroi- 
de; 

• lesoes termicas da cornea, iris ou tunica vasculosa lends ; 

• isquemia do segmento anterior com evolugao para a atrofia 
da iris, catarata e hipotonia. 

Apos a fotocoagulagao, recomenda-se o uso de cohrios de anti¬ 
biotic, corticosteroide e midriatico, por curto periodo. 

E possivel que novas opgoes terapeuticas, como o uso de 
drogas anti-VEGF, associado ou nao a fotocoagulagao, sejam 
indicadas para casos mais graves, como a ROP posterior agres- 
siva, mas a utilizagao dessas drogas de forma rotineira exige 
mais estudos com evidencia cientifica favoravel para justificar 
o seu uso na pratica clinica, principalmente em relagao a segu- 
ranga e ehcacia. 

0 descolamento da retina da ROP pode permanecer estavel 
nas primeiras semanas ou meses apos a fotocoagulagao, e sa- 
be-se que nao e possivel determinar, pelo aspecto oftalmosco- 
pico, a estabilidade do descolamento parcial da retina ou da 
acuidade visual. 

Na ROP estagios 4 e 5, ha indicagao de tratamento cirurgi- 
co. Utiliza-se a tecnica de vitrectomia via pars plicata, com ou 
sem a preservagao do cristalino. 0 objetivo no estagio 4 e con- 
seguir minimizar a distorgao no polo posterior, sendo que, no 
4A, tambem busca-se preservar a visao central e, no estagio 
4B, evitar a progressao para o descolamento total da retina. A 
cirurgia nos estagios 4B e 5 e realizada para se obter visao am- 
bulatorial, ou seja, enxergar objetos grandes e locomover-se 
dentro de uma sala sem bater nos objetos. Nos casos de ROP 
estagio 5, os resultados anatomicos e funcionais sao limitados, 
ja que o dano funcional decorrente da hemorragia sub-retinia- 
na e da distorgao anatomica sao devastadores a fungao visual, 
sendo que os melhores resultados alcangam visao de vultos. 
Infelizmente, mesmo com o tratamento cirurgico adequado, 
28% das criangas evoluem para visao de ausencia de percep- 
gao luminosa. 

Seguimento 

A crianga que desenvolveu a ROP, mesmo que nao tenha ne- 
cessitado de tratamento, deve ser acompanhada por urn oftal- 
mologista desde os primeiros meses de vida. 0 processo visual 
ocorre nos primeiros anos de vida, chamado de periodo critico 
do desenvolvimento visual, em que o melhor potencial de vi¬ 
sao deve ser oferecido a crianga para evitar a ambliopia, ou 
seja, a visao preguigosa. A estimativa da acuidade visual e rea¬ 
lizada pela avaliagao clinica, pelo comportamento visual ou 
com cartoes de acuidade de Teller (CAT) para criangas nao 
verbais. Nos prematuros, estrabismo e ametropias sao mais 
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frequentes, principalmente a miopia e o astigmatismo. 0 exa- 
me de refragao e realizado para avaliar a necessidade de corre- 
gao das ametropias com o uso de oculos. Na vida adulta, esses 
individuos podem ter boa acuidade visual, apesar das distor- 
goes encontradas no fundo de olho, e tern uma maior chance 
de desenvolver catarata, glaucoma, retinopatia exsudativa e 
descolamento de retina. 

Nos casos em que a doenga deixa sequelas visuais, e extre- 
mamente importante que as criangas sejam encaminhadas 
para a estimulagao visual precoce e posterior treinamento em 
visao subnormal. 

Prevengao 

A ROP e uma causa importante de cegueira em criangas, sen- 
do evitavel na maioria das situagoes desde que o exame de 
triagem seja realizado no momento adequado. 0 sucesso e a 
adesao ao programa de prevengao a cegueira pela ROP depen- 
dem da instituigao hospitalar e do envolvimento de toda a 
equipe de neonatologia, o que inclui enfermeiras, auxiliares, 
medicos neonatologista e oftalmologista, alem do apoio dos 
familiares. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer que a retinopatia da prematuridade (ROP) 
e uma doenga ocular que potencialmente leva a 
cegueira se nao for tratada adequadamente. 

• Recomendar o exame de fundo de olho em todos os 
bebes prematuros que nascem com peso menor que 
1.500 g e/ou idade gestacional menor que 32 semanas. 

• Recomendar o 1 g exame de fundo de olho em 4 a 6 
semanas apos o nascimento do bebe prematuro; a 
reavaliagao fica a criterio do oftalmologista. 

• Reconhecer a forma grave da ROP (ROP posterior 
aguda), que apresenta rapida progressao do quadro e 
maior risco de perda visual irreversfvel. 

• Entender que o tratamento atual considerado padrao- 
-ouro na ROP limiar e a fotocoagulagao da retina, 

realizada com analgesia e sedagao. 


• Recomendar acompanhamento oftalmologico 

periodico a todas as criangas que nascem prematuras, 
mesmo as que nao apresentaram a forma grave da 
ROP, para assegurar o desenvolvimento visual 
adequado. 
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I NTRODUCAO 


QUALIDADE DE VIDA 
E SAUDE BUCAL 


Sylvia Lavinia Martini Ferreira 
Luiz Anderson Lopes 
Paulo Cesar Barbosa Redua 


Um dos objetivos da odontopediatria e integrar diferentes 
equipes de saude coletiva e demais especialidades quando as 
oportunidades se apresentam, a fim de contribuir para a pro- 
mogao da saude bucal e atender de forma inter e transdiscipli- 
nar, seja por meio de agoes curativas e preventivas, seja atuan- 
do junto a orgaos publicos na implementagao de politicas para 
a saude coletiva, ou mesmo reorganizando os servigos de sau¬ 
de, que visam a prevengao das doengas bucais e a promogao 
da saude bucal. 1 

A ideia de interagao dos programas de atengao precoce com 
escolas, educagao precoce e programas de cuidados infantis, 
comunidade de medicos, dentistas e outras comunidades pu- 
blicas ou privadas e defendida pela Associagao Brasileira de 
Odontopediatria (ABO), para garantir o conhecimento de 
questoes relacionadas a saude bucal de acordo com a idade da 
crianga. 2 

0 atendimento odontologico deve ser iniciado entre 6 e 12 
meses de vida, seguido de controles periodicos que visem a re- 
duzir o risco da crianga a doengas bucais e dentarias. 2 

Cada vez mais, as especialidades da area da saude estao ca- 
minhando para o atendimento do ser integral, e e preciso reu- 
nir disciplinas que foram dissociadas para que educar, preve¬ 
nt e humanizar de forma integrada venham a ser, de fato, o 
desejo de toda a equipe de trabalho. 3 

Entre os profissionais de saude, o pediatra e o que tern opor- 
tunidade do primeiro contato com o bebe e com seus pais logo 
apos o nascimento, uma vez que acompanha o crescimento e o 
desenvolvimento da crianga e intervem nas doengas e altera- 
goes mais frequentes. Pela influencia que exerce sobre a famflia 
da crianga, uma vez que as criangas o visitam antes do odonto- 
pediatra, possui um importante papel de orientador e educador 
tambem sobre as questoes de saude bucal. 4 

0 conhecimento dos eventos desde a concepgao, assim 
como os aspectos de interesse na interface vida intrauterina/ 
construgao de saude bucal do bebe, sao importantes na busca 
de melhor qualidade de vida para as criangas, uma vez que 
condigoes adversas durante o periodo gestacional (doengas 


maternas, uso de medicamentos, alimentagao desequilibrada, 
poluigao intrauterina, como dioxinas, uso de tabaco e alcool, 
entre outras) podem estar relacionadas aos defeitos no desen¬ 
volvimento dos dentes e outros problemas bucais. 5 

A ideia de qualidade de vida relacionada a saude bucal 
(QVRSB) foi definida como “o impacto das doengas bucais so¬ 
bre os aspectos da vida cotidiana que sao importantes para os 
pacientes e pessoas, com os impactos sendo de magnitude su- 
ficiente, quer em termos de frequencia, gravidade ou duragao, 
para afetar a percepgao do individuo sobre sua vida em geral”. 
Esse conceito multidimensional engloba questoes de saude fi- 
sica, psicologica (incluindo aspectos emocionais e cognitivos) 
e social, 6 que interferem nas atividades diarias, bem-estar e 
qualidade de vida dos individuos. 

Carie dentaria, lesoes traumaticas dentarias e maloclusoes 
sao questoes ja estudadas e relatadas na literatura, que apre¬ 
sentam forte impacto na qualidade de vida relacionada a saude 
bucal de criangas e adolescentes. 7 Em situagoes especiais, por 
exemplo nas criangas com alta experiencia de carie, pode inclu¬ 
sive interferir na qualidade de vida dos pais ou de outros mem- 
bros da farmlia. 8 A alimentagao, o sono, a fala, a comunicagao, 
a interagao social e a autoestima de criangas e adolescentes 
tambem podem ser afetadas por problemas de saude bucal. 

Assim, a aproximagao de praticas entre as duas especiali¬ 
dades - odontologia e pediatria - e o foco desta segao, aten- 
dendo, desse modo, ao conteudo de saude bucal proposta pelo 
Consorcio Global de Educagao Pediatrica (GEPEC), em tema- 
rio de maior interesse para pediatria e odontopediatria. Como 
objetivo principal, busca capacitar para a identificagao de fato- 
res de risco e de sinais associados as alteragoes mais frequen¬ 
tes na pratica diaria das duas especialidades, construindo 
uma ponte de conhecimento que minimize os possiveis danos 
a saude bucal e sistemica, alem de aumentar a capacidade de 
resolugao, por meio da cooperagao e colaboragao entre as es¬ 
pecialidades. 

Nao houve a pretensao de se esgotar todos os aspectos de 
saude bucal da crianga e do adolescente, porem o pediatra con- 
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seguira se informar sobre as alteragoes mais comuns a ser ob- 
servadas durante a consulta medica de rotina, conforme propoe 
o GEPEC, e que merecem acompanhamento e/ou tratamento 
odontologico, com encaminhamento para o odontopediatra. 

Uma das estrategias que pode e deve ser utilizada na busca 
pela qualidade de vida na saude da crianga e do adolescente e o 
trabalho multi e interdisciplinar, tanto em atendimento privado 
como em atendimento na saude publica, em que pediatras te- 
nham urn olhar mais cuidadoso para as questoes de saude bucal. 

Pensa-se 7 com isso, unir esforgos para melhorar a saude via 
redugao de riscos e estabelecer urn fator diferencial na pratica 
de ambas as especialidades, sem interferir nas respectivas 
areas de concentragao, mas com ganhos importantes para 
criangas e adolescentes assistidos, pois o respeito ao paciente 
exige planejamento com troca de informagoes e conhecimen- 
to cientifico que proporcionem qualidade de vida do ponto de 
vista fisico, psiquico e emotional. 
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CAPITULO 1 


EXAME FISICO DA CAVIDADE 
BUCAL 


Karla Mayra Rezende 
Fernanda Nahas Pires Correa 
Maria Salete Nahas Pires Correa 


Introdugao 

0 crescimento e o desenvolvimento de uma crianga sao condi- 
cionadas pela heranga genetica, sendo fortemente influencia- 
dos pelo meio ambiente, sobretudo no que se refere a instala- 
gao de doengas e a qualidade de nutrigao. 1 Assim, as agoes 
direcionadas ao atendimento de crianga devem priorizar a 
promogao da saude, seguida da prevengao, diminuindo, as¬ 
sim, o risco de desenvolvimento de afecgoes. 2 

A tendencia atual no campo da saude e o atendimento pre- 
coce e global da crianga, que se inicia antes do 1 Q ano de vida. 
Logo, a maneira pela qual se examina uma crianga e importan- 
te, e o profissional deve demonstrar carinho, delicadeza e mui- 
ta paciencia, principalmente em virtude das caracteristicas 
proprias delas, como menor tamanho e rebeldia ao manuseio, 
sem deixar de lado a energia e a firmeza na condugao do exa- 
me clinico. 3 Sempre deve ser levado em conta que a crianga 
esta em evolugao continua, e quern a examina precisa estar fa- 
miliarizado com os padroes normais e anormais de crescimen¬ 
to e desenvolvimento. Saber reconhecer e diagnosticar com 
seguranga as anormalidades em estagios precoces e condigao 
sine qua non para orientar, alertar e/ou tranquilizar os pais, in- 
dicando o tratamento adequado. 4 

Caracteristicas morfologicas da cavidade 
bucal 

A boca do recem-nascido tern alta sensibilidade, o que lhe per- 
mite levar tudo para a boca e reconhecer objetos, entre eles o 
mamilo materno. E por ela que individuo consegue exercer 
fungoes vitais, como respiragao, amamentagao, alimentagao e 
mecanismos reflexos de protegao das vias aereas, como vomi- 
to ou tosse. 

0 exame clinico da cavidade bucal (Figura 1) comega obser- 
vando a face do bebe e o vedamento labial (Figura 2). 

Quando hipotonica, geralmente e porque o bebe esta respi- 
rando pela boca. Se isso nao for tratado, podera influenciar as 
diregoes do crescimento facial e alterar o padrao funcional da 
musculatura orofacial. 5 



Figura 1 Profissional realizando exame clinico da cavidade 
bucal do bebe com tecnica joelho-joelho. 



Figura 2 Aspecto do correto vedamento labial. Observa-se 
a relagao maxilomandibular. No sentido anteroposterior, a 
mandibula encontra-se retrufda em relagao a maxila. 
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Ao analisar a cavidade intrabucal do recem-nascido, depa- 
ra-se com os processos alveolares que estao cobertos pelos 
abaulamentos gengivais que, ao segmentar, indica os locais de 
desenvolvimento dos dentes. Nesse instante, a boca edentada 
da crianga apresenta mucosa gengival de cor rosada, firme- 
mente aderida, denominada rodete gengival. A maxila apre- 
senta-se com pouca profundidade, porem rica em acidentes 
anatomicos. A regiao do palato encontra-se bem marcada, 
com as rugosidades palatinas bem evidenciadas. 

A mandibula do recem-nascido apresenta o sulco lateral 
por distal da papila canina como acidente anatomico mais evi- 
dente. A caracteristica morfologica mais comumente observa- 


da e a presenga de urn cordao fibroso e flacido a palpagao, de- 
nominado por alguns autores de cordao fibroso de Robin e 
Magitot, que colabora com vedamento dos maxilares, o que 
ajuda durante a sucgao e, conforme se aproxima a epoca de 
erupgao dos dentes deciduos, ele vai desaparecendo, sendo 
indicativo da epoca de erupgao dentaria. 

Nao e muito frequente, mas alguns tipos de anomalias ain- 
da sao encontrados na mucosa bucal dos bebes. No entanto, 
essas alteragoes congenitas e de desenvolvimento, na grande 
maioria das vezes, resolvem-se sozinhas sem necessidade de 
tratamento; 1 ’ 6 em outras, e necessario fazer alguma interven- 
gao cirurgica (Tabela 1 e Figura 3). 7 


Tabela 1 Anomalias mais frequentes encontradas na mucosa oral dos bebes 


Patologia 

O que e 

Localizagao 

Freio do teto labial 
persistente 

E quando o freio labial, prega de tecido fibroso e formato 
triangular, tern sua insergao anormal que pode dificultar 
os movimentos labiais, causar um efeito desarmonico na 
estetica dentaria ou ainda afetar a fonagao de algumas 
letras, alem de interferir na escovagao 

Entre os incisivos centrais superiores separando 
os dentes. Esse espago e conhecido como 
diastema 

Nodulo de Bohn 

Pequeno cisto de coloragao branca originado pela 
reminiscencia do tecido mucoso glandular 

Porgao vestibular e lingual dos rebordos gengivais. 
Podem estar localizados no palato, mas longe da 
rafe palatina mediana 

Perola de Epstein 

Pequenos cistos de coloragao branca originada pela 
reminiscencia dos tecidos epiteliais 

Palato ao longo da rafe media palatina 

Epulide congenita 

Tambem conhecida como cisto da lamina dentaria. E 
uma massa submucosa de tamanho variavel. Geralmente, 
ao nascer, esse tumor pode ate regredir e, somente se 
necessario, faz-se a remogao cirurgica para ajudar na 
amamentagao, deglutigao e respiragao do recem-nascido 

A crianga nasce com essa lesao que geralmente se 
localiza no rebordo alveolar da maxila, porem, em 
raros casos, pode tambem ser vista no rebordo da 
mandibula 

Mucocele 

Trauma nos ductos de glandulas salivares menores que 
clinicamente mostra lesao bolhosa de superficie lisa com 
liquido claro no interior 

Mais frequente no labio inferior 

Ranula 

Semelhante a mucocele. Trauma ou sialolito no ducto da 
glandula submandibular acumulando a secregao grossa e 
viscosa nos tecidos 

Assoalho bucal 

Hemangioma 

Proliferagao anormal dos vasos sanguineos. Geralmente e 
ativo nos primeiros meses de vida e depois estaciona ou 
regride 

Mais comum no labio inferior 

Hiperplasia fibrosa 
inflamatoria 

Tumor benigno que pode estar ligado a algum trauma 
local 

Face interna da mucosa jugal 



Figura 3 Exemplos de algumas alteragoes encontradas na cavidade bucal de bebes. (A) Freio do teto labial persistente. 
(B) Nodulos de Bohn. (C) Perolas de Epstein na rate palatina. (D) Epulide congenita. (E) Mucocele presente no labio 
inferior. (F) Ranula localizada no assoalho bucal. 
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A lingua e um fator essencial na coordenagao da sucgao, de- 
glutigao, respiragao e sabor por meio de suas papilas gustati- 
vas (Figura 4 e Tabela 2). 

Erupgao dentaria 

0 processo embriologico da formagao dentaria decidua, tam- 
bem conhecida como “dentes de leite”, comega entre a 6- se- 
mana de vida intrauterina e termina por volta dos 4 meses de 
gestagao. A dentigao permanente tern o inicio de sua forma¬ 
gao aos 4 meses de vida intrauterina e e finalizada aos 10 me¬ 
ses de idade, com o dente que sera o segundo pre-molar. 8 Nos 


primeiros 6 a 8 meses de vida, os primeiros dentes, geralmen- 
te os incisivos centrais inferiores, comegam a irromper na ca- 
vidade bucal do bebe (Figura 5). 

A sequencia de erupgao pode softer alguma influencia de 
fatores sistemicos que podem impedir e alterar a sequencia de 
erupgao. Os fatores mais comuns estao mencionados na Tabe¬ 
la 3 e ilustrados na Figura 6. 

No periodo de 24 a 30 meses de idade, os segundos molares 
erupcionam, o que marca completa a dentigao decidua, com- 
posta por 20 dentes, sendo 10 na regiao da maxila e 10 na man- 
dibula. Essa dentigao permanece ate por volta dos 5,5 e 6 anos 


Tabela 2 Anomalias da lingua mais frequentes 


Patologia 

O que e 

Localizagao 

Anquiloglossia 

Alteragao congenita. Freio lingual curto e aderido ao assoalho bucal 

Freio lingual 

Lingua geografica/glossite 
migratoria benigna 

Lesoes erosivas eritematosas (avermelhadas), com bordas irregulares, 
cinzento-esbranquigadas, um pouco salientes, que fazem lembrar os 
contornos de um mapa geografico. Podem migrar de uma area da lingua 
para outra 

Dorso da lingua 

Lingua fissurada 

Alteragao congenita caracterizada por varios sulcos e fissuras profundas. 
Apesar de ser indolor, essas fissuras favorecem a retengao de alimentos e 
bacterias, que causam mau odor. Em contatos com alimentos acidos, ha 
relatos de ardor 

Dorso da lingua 

Doenga de Riga-Fede 

Ulcera traumatica associada a presenga de dentes natais (quando o bebe 
nasce com dentes) ou neonatais (quando irrompem antes dos 30 dias de 
vida do bebe) 

Ventre da lingua do bebe 



Figura 4 Aspecto clinico da anquiloglossia em bebe. Nota- 
■se o frenulo como uma membrana curta deixando a ponta 
da lingua presa. 



Figura 5 (A) Inicio da erupgao dos dentes deciduos. (B e 
C) Aspecto final da dentigao decidua completa. 
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de vida da crianga, quando entao comegam a erupcionar os 
primeiros molares permanentes, no espago posterior aos mo- 
lares deciduos, conseguido pelo previo crescimento continuo 
da mandibula em tamanho. A cronologia da erupgao e variavel 
e dependente de multiplos fatores, como alimentagao, clima, 
etnia, genero e fatores endocrinos. A sequencia favoravel da 
erupgao contribui para o desenvolvimento normal da oclusao. 
A dentigao permanente e completada aos 13 anos da crianga, 
totalizando 32 dentes. Alguns ainda podem ter os terceiros 
molares - tambem conhecidos como sisos que geralmente 
erupcionam por volta dos 18 anos de vida. 

A sucgao nao nutritiva comega na vida intrauterina e per- 
siste ate a vida pos-natal. Quando o habito de chupar chupeta 


ou dedo persiste por muito tempo, podem-se afetar a mordida, 
a postura da lingua, a respiragao e o desenvolvimento dos 
musculos da face, ocasionado problemas oclusais. Vale ressal- 
tar que o desenvolvimento da dentigao esta intimamente as- 
sociado a morfologia e ao crescimento da face, a maneira pela 
qual as fungoes da regiao bucofacial sao exercidas (Figura 7). 

Outro tipo de anormalidade que tambem pode ser observa- 
do durante o exame medico e a condigao da higiene bucal dos 
pacientes. Quando nao ha uma adequada higienizagao da 
boca, associada a uma dieta rica em sacarose e aos microrga- 
nismos encontrados na cavidade bucal, ocorre a doenga carie. 
De acordo com sua evolugao, ela inicia-se com a desminerali- 
zagao do esmalte e clinicamente aparece como uma mancha 


Tabela 3 Possfveis alteragoes odontologicas mais frequentes observadas na dentigao decidua 


Patologia 

O que e 

Localizagao 

Cisto/hematoma de 
erupgao 

Cisto que envolve a coroa do dente em erupgao. Ha 
um aumento de volume recoberto por um tecido 
translucido. Geralmente regride com a erupgao do 
dente 

Qualquer regiao da maxila ou mandibula em que 
esteja ocorrendo erupgao do dente 

Dente natal 

Quando a crianga nasce com o dente 

Mais frequente na regiao dos dentes anteriores 
inferiores - incisivos centrais 

Dente neonatal 

Quando ha nascimento de dentes em ate 30 dias de 
vida do recem-nascido 

Mais frequente na regiao dos dentes anteriores 
inferiores - incisivos centrais 

Dentes 

supranumerarios 

Tambem denominado de hiperdontia, sao aqueles que 
excedem aos dentes da serie normal. Por isso, podem 
causar impactagao ou atraso do dente da sequencia 
normal 

Podem acontecer tanto na dentigao decidua quanto 
na permanente, uni ou bilateralmente e em ambas a 
maxilas, porem sao mais frequentes na regiao anterior 
da maxila 

Agenesia dental 

Ausencia de alguns dentes 

Qualquer dente pode estar ausente 

Anquilose 

Quando a raiz do dente se funde com osso alveolar 

Mais frequente nos dentes posteriores - primeiro ou 
segundo molar 




Figura 6 (A) Aspecto clinico do cisto/hematorma de erupgao. (B) Recem-nascido apresentando dentes natais. 

(C) Detecgao do dente supranumerario. Observa-se que clinicamente nao e visualizado, e sirm por meio de tecnica 
complementar, como exame radiografico (D). (E) Presenga do segundo molar deciduo anquilosado. Nota-se que este 
dente encontra-se infraoclusal, quando comparado com os dentes vizinhos. 
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branca no dente; pode evoluir ate que ocorra destruigao dos 
tecidos dentarios (esmalte e dentina) (Figura 8). Alem disso, o 
acumulo de placa bacteriana e principal fator para que haja in- 
flamagao nas gengivas (gengivite), cujo sinal clinico e o san- 
gramento espontaneo ao escovar os dentes. 

Criangas que apresentam com frequencia refluxo gastroe- 
sofagico, regurgitagao, tomam sucos acidos e refrigerantes em 
excesso podem apresentar, nas superficies oclusais dos den¬ 
tes posteriores e na superficie palatina dos dentes anteriores, 
desgaste do esmalte e dentina denominado erosao dentaria 
(Figura 9). 

Tambem e muito comum o relato de traumatismo nos den¬ 
tes anteriores, decorrente de quedas por estarem aprendendo 
a andar ou por brincadeiras. Os traumatismos dentarios po¬ 


dem ser desde os mais simples como pequenas fraturas de es- 
malte/dentina e trincas ate fraturas mais complexas ou mes- 
mo avulsao do dente. Independentemente do trauma, e de 
suma importancia orientar os pais a levarem seus filhos ime- 
diatamente ao odontopediatra; quanto mais cedo a procura, 
melhor prognostic para o tratamento. A cor do dente escure- 
cida indica que a crianga ja teve algum tipo de trauma (ver Ca- 
pitulo 13 - Trauma dentario). 

Durante a adolescencia, e interessante avaliar algumas pe- 
culiaridades, como presenga de manchas extrinsecas causa- 
das por algum tipo de pigmentagao (Figura 10) ou manchas in- 
trinsecas, como e visto nos casos de fluorose, tetraciclinas ou 
alteragoes geneticas (Figura 11), e tambem na presenga de ca- 
rie, alteragao na oclusao ou mesmo uso de piercing. 



Figura 7 Diferentes tipos de mordidas encontradas em 
criangas. (A) Mordida aberta. (B) Mordida profunda. 
(C) Mordida cruzada unilateral direita. 



Figura 9 Primeiro molar com sinais de desgaste dental em 
razao da erosao no esmalte. Nota-se presenga de lisura e 
brilho excessivo alem de formagao de cuppings (pontos 
socavados). 
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Figura 10 Dentes com presengas de manchas extrinsecas 
pigmentagao. 



Figura 8 Aspecto de lesoes de manchas brancas e com 
cavidade. 


Figura 11 Dentes com manchas intrinsecas. Observa-se 
alteragao no esmalte dentario, bem como pobre 
higienizagao dos dentes. 
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Doengas e sua manifestagao na cavidade 
bucal 

A saude geral da crianga esta diretamente relacionada a sua 
saude bucal e vice-versa. Recem-nascidos de risco sao aqueles 
que apresentaram, em sua formagao, intercorrencias patologi- 
cas ou que foram submetidos a situagoes de estresse gestacio- 
nal e/ou que tiveram maes portadoras de patologias, que 
potencialmente puderam desviar o curso normal de desenvol¬ 
vimento, possibilitando ocorrencias de doengas e maior pre- 
disposigao a desnutrigao, afetando, portanto, seu crescimento 
e desenvolvimento, que assim diferem da normalidade fisiolo- 
gica esperada para a faixa etaria em estudo. Esses bebes foram 
ou estao expostos a situagoes de risco que podem ser compro- 
metedoras de sua saude geral. * 1 2 3 Algumas patologias podem re- 
fletir na saude bucal. Por exemplo, criangas com escarlatina 
tern lesoes inflamatorias no palato e na tonsila, e sua lingua e 
caracterizada com aspecto de morango. Ja a sifilis e facilmen- 
te detectada porque os dentes molares tern sua morfologia se- 
melhante a uma amora, e os dentes anteriores tern forma de 
barril. Manifestagao de lesoes em papulas ou nodulos, indolo- 
res, intra ou extraorais na borda do vermelhao do labios, pala¬ 
to e lingua, pode demonstrar verruga vulgar, o que indica a 
presenga do virus HPV. Quando a crianga nasce com proble- 
mas na bile e este ocorre durante a formagao do dente, e possi- 
vel os dentes serem afetados e erupcionarem com coloragao 
esverdeada. Outros tipos de alteragao nos tecidos dentarios 
podem ocorrer por motivos geneticos, como dentinogenese 
imperfeita e amelogenese. Nesses casos, ha defeito nas estru- 
turas dos tecidos duros que pode causar sensibilidade denti- 
naria, dor e perdas das estruturas. Ja a perda precoce dos den¬ 
tes pode indicar alguma sindrome, como e observado em 
criangas portadoras da Chediak-Higashi e hipofosfate- 
mia. 4 5 6 ’ 7 8 9 10 ’ 910 Essas alteragoes afetam a qualidade de vida da crian¬ 
ga e, consequentemente, e refletida na saude geral e sistemica. 

Por fim, o pediatra deve agir com embasamento cientifico e 
bom senso clinico para que suas agoes permitam que a crianga 
fale, mastigue, respire e sorria com saude, tornando-se urn 
adulto com boa autoestima e, acima de tudo, qualidade de 
vida (Figura 12). 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Realizar avaliagao clinica geral da cavidade bucal. 

• Examinar dentes analisando oclusao, presenga de carie 
e higiene bucal. 

• Identificar alteragoes de tecido mole e sua possfvel 
correlagao com a saude geral da crianga. 

• Atuar de forma integrada com o odontopediatra, 
encaminhando para prevengao e tratamento, quando 
necessario. 
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Figura 12 Aspecto clinico da dentigao permanente. (A) 
Otima oclusao dentaria, bem como higienizagao. (B) Vista 
da arcada superior pela oclusal. 
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Introdugao 

Os dentes sao orgaos mineralizados, implantados nos ossos 
alveolares da maxila e da mandibula. 0 orgao dentario e os os¬ 
sos maxilares fazem parte do aparelho mastigatorio, que in- 
clui tambem musculos mastigatorios, lingua, glandulas saliva- 
res, vasos, nervos e articulagao temporomandibular (ATM). 

0 orgao dentario e composto pelo dente e pelo periodonto. 
0 periodonto e formado pela gengiva, ligamento periodontal 
(fibras que unem o dente ao osso), cemento (tecido em que se 
inserem as fibras do periodonto) e osso alveolar. A implanta- 
gao da raiz dentaria no osso alveolar se da na forma de uma ar¬ 
ticulagao do tipo gonfose. 

A estrutura dentaria e composta de quatro tecidos diferen- 
tes: esmalte, dentina, cemento e polpa. 0 esmalte, que envol- 
ve completamente a dentina coronaria, e o tecido mais duro 
do organismo e desempenha importante papel na mastigagao. 
A dentina representa o verdadeiro esqueleto do dente, encon- 
trando-se contornada na coroa e na raiz de maneira continua. 
No interior da dentina, ha uma cavidade mais ampla nos den¬ 
tes jovens, que reproduz de forma muito aproximada a anato- 
mia externa do dente, que e a cavidade pulpar. A polpa e uma 
massa mole de tecido embrionario fundamental onde se en- 
contram vasos e nervos, dando ao orgao dental sua condigao 
de elemento vivo e de capacidade de renovagao da dentina. 

Ao longo do processo de crescimento e desenvolvimento 
humano, estabelecem-se duas dentigoes: a dentigao decidua e 
a dentigao permanente. A decidua ocorre durante a primeira 
infancia (0 a 6 anos de idade), seguida por uma fase de transi- 
gao dos 6 aos 12 anos de idade - a fase da dentigao mista - 
quando os dentes deciduos sao substituidos pelos dentes per- 
manentes, estabelecendo-se, assim, a dentigao permanente. 
A dentigao decidua e composta por 20 dentes, sendo 10 no 
arco superior (maxila) e 10 no arco inferior (mandibula). Em 
cada hemiarco, sao dois incisivos (central e lateral), urn cani- 
no, o primeiro molar e o segundo molar, cuja anatomia e dife- 
rente entre o primeiro e o segundo, bem como entre os supe¬ 
riors e inferiores (Figura 1). 


A dentigao decidua, tambem conhecida como dentigao pri- 
maria ou temporaria, inicia-se no l e ano de vida da crianga. 
Popularmente, esses dentes sao chamados de “dentes de leite”, 
por causa de sua coloragao branco-leitosa decorrente de urn 
menor teor de calcio na composigao do esmalte em relagao aos 
dentes permanentes. A partir da formagao do germe dentario, 
ocorre urn movimento continuo do dente em diregao a sua ex- 
posigao na cavidade bucal. A erupgao dos dentes deciduos e 
frequentemente responsabilizada pela ocorrencia de sinais e 
sintomas, como febre, diarreia, irritabilidade, entre outros. 
Entretanto, urn estudo longitudinal 1 nao confirmou a associa- 
gao entre erupgao de dentes deciduos e a ocorrencia de sinais 
e sintomas graves em bebes. Assim, e importante que o pedia- 
tra investigue a possibilidade de enfermidades que podem 
acometer a crianga nessa fase, sendo, portanto, a verdadeira 
causa da sintomatologia. 

Durante o desenvolvimento da dentigao decidua, e impor¬ 
tante observar a presenga de respiragao oral, o uso inadequa- 
do de mamadeira e a utilizagao prolongada de chupeta, ja que 
estes sao fatores predisponentes para o estabelecimento de 
maloclusao (ver Capitulo 6 - Habitos orais). 














2334 . TRATADO DE PEDIATRIA • SE£AO 28 ODONTOPEDIATRIA 


Dentes natais e neonatais 

Geralmente, os primeiros dentes deciduos erupcionam entre o 
6 Q e o 8 Q mes de vida da crianga (ver Cronologia da erupgao). 
Entretanto, e possivel a presenga de dentes ao nascimento, 
denominados dentes natais. Esses dentes sao observados em 
aproximadamente 1/2.000 recem-nascidos. 2 Frequentemen- 
te, ha dois dentes na posigao de incisivos centrais inferiores. 
Ja os dentes neonatais aparecem durante o l e mes de vida. A 
fixagao, tanto de dentes natais quanto neonatais, e, muitas ve- 
zes, limitada a gengiva, com pouco suporte osseo e pouca for- 
magao radicular. Esses dentes podem pertencer a serie normal, 
quando ocorre uma erupgao precoce do dente deciduo, ou ser 
urn dente supranumerario (ver Capitulo 8 - Doenga Carie, 
Erosao e Defeitos do Desenvolvimento Dentario). 0 diagnosti- 
co e facilmente realizado com auxilio do exame radiografico. 

Os dentes natais ou neonatais podem ocorrer por uma posi¬ 
gao superficial do germe dentario, por hereditariedade ou es- 
tar associados a fenda palatina, smdrome de Ellis-van Creveld, 
smdrome de Hallermann-Streiff, smdrome de Pierre Robin e 
outras anomalias. Entretanto, estudos robustos nao confirma- 
ram essas associagoes. Geralmente, dentes natais e neonatais 
apresentam forma normal ou conoide e tamanho normal ou 
menor. Podem, ocasionalmente, causar dor e recusa do re- 
cem-nascido em alimentar-se, bem como desconforto mater- 
no durante a amamentagao. Alem disso, a lingua do recem- 
-nascido pode apresentar uma ulceragao traumatica em sua 
superficie ventral, denominada doenga de Riga-Fede 3 (ver Ca¬ 
pitulo 10 - Estomatologia Pediatrica). Contudo, se o dente na¬ 
tal ou neonatal da serie normal apresentar boa implantagao, 
deve ser mantido na cavidade bucal, realizando-se polimento 
da borda incisal para evitar que tanto a crianga quanto a mae 
se machuquem durante a amamentagao. Entretanto, se o den¬ 
te apresentar mobilidade e suporte apenas de tecidos moles, 
deve ser removido por causa da possibilidade de aspiragao. 
Assim, a decisao de extrair urn dente natal ou neonatal da se¬ 
rie normal deve ser feita individualmente. 

Cronologia de erupgao 

A cronologia de erupgao dos dentes e urn indicador para uma 
serie de ocorrencias biologicas e pode ser influenciada por di- 
versos fatores geneticos e ambientais. Enquanto a cronologia 
de erupgao dos dentes serve de parametro para o crescimento 
e o desenvolvimento, o estudo da sequencia de erupgao e rele- 
vante para o acompanhamento do desenvolvimento da oclu- 
sao. Alteragoes na sequencia esperada de erupgao dos dentes, 
deciduos ou permanentes, podem predispor, em geral associa- 
das a outros fatores, a determinados tipos de maloclusao. 

A dentigao decidua apresenta urn numero menor de dentes 
e, portanto, tambem menor comprimento do arco dentario. 0 
exame radiografico ao nascimento ja mostra a presenga dos 
elementos dentarios em formagao no interior da maxila e da 
mandibula. 

A tabela classica e mais utilizada sobre a cronologia e a se¬ 
quencia de erupgao dentaria foi por muito tempo a de Logan e 
Kronfeld. 4 Considerando-se a influencia de fatores raciais, ge¬ 
neticos, geograficos, entre outros, bem como a necessidade de 


se rever o assunto sob o prisma de metodologias de amostra- 
gem e analise estatisticas mais atualizadas, outros trabalhos 
foram realizados. 

Urn estudo 5 realizado no municipio de Guarulhos, durante 
a Campanha Nacional de Multivacinagao, com criangas de 0 a 
36 meses, observou a cronologia e a sequencia de erupgao dos 
dentes deciduos. Foram examinadas 908 criangas, e nao hou- 
ve diferenga estatisticamente significativa para a media de 
idade de erupgao dos dentes deciduos entre o sexo masculino 
e o feminino. Os dentes que mostraram maior variagao na epo- 
ca de erupgao entre meninos e meninas foram o incisivo cen¬ 
tral e lateral inferiores e o canino superior. A erupgao ocorreu 
significativamente mais tarde nas criangas nascidas de baixo 
peso do que nas criangas nascidas de peso normal. Com base 
na metodologia utilizada, estimou-se que 85% das criangas 
que compuseram a amostra apresentaram a sequencia espera¬ 
da de erupgao dos dentes deciduos. A quebra na sequencia es¬ 
perada de erupgao foi observada em 14,4% das criangas nasci¬ 
das de peso normal e em 18,4% das nascidas de baixo peso. 
Essa diferenga nao foi estatisticamente significante. A Tabela 1 
demonstra a sequencia principal ou esperada de erupgao en- 
contrada em alguns estudos brasileiros. 

Estudos investigaram a possivel correlagao entre a cronolo¬ 
gia de erupgao dos dentes deciduos e os seguintes fatores: sexo, 
peso ao nascimento e peso para a idade, comprimento ao nasci¬ 
mento e altura para a idade, tipo de aleitamento (materno ou ar¬ 
tificial) e renda familiar. A correlagao entre o numero de dentes 
erupcionados e os fatores estudados foi testada por meio da tec- 
nica estatistica de regressao multipla. 0 modelo que mostrou a 
maior correlagao foi o do numero de dentes com a altura para a 
idade da crianga. Com base nos resultados, as autoras desenvol- 
veram uma tabela que fornece dados medios estatisticos com o 
numero esperado de dentes erupcionados em fungao da idade e 
da altura da crianga, correlacionadas as curvas de referencia de 
crescimento proposta por Marcondes. 5 ’ 6 

A Figura 2 pode ser util no acompanhamento da erupgao 
dos dentes deciduos nao apenas em relagao a idade, mas tam¬ 
bem em relagao ao crescimento somatico geral da crianga, es- 
tabelecendo uma conexao entre o atendimento odontologico 
e medico na primeira infancia. 

Em criangas com fenda labiopalatina, observa-se atraso na 
erupgao dos dentes relacionados com a area da fenda. 7 

Todos os dentes deciduos sao substituidos por dentes per¬ 
manentes. Os incisivos centrais e laterais, bem como os cani- 
nos deciduos, sao substituidos por dentes permanentes de 
mesmo nome. Ja os primeiros e segundos molares deciduos 
sao substituidos por pre-molares na dentigao permanente. 
Uma vez que a dentigao permanente e composta por 32 den¬ 
tes, enquanto a decidua e composta por 20, ocorre a erupgao, 
sem substituigao, de tres molares permanentes em cada he- 
miarco, os primeiros, segundos e terceiros molares (popular- 
mente denominados sisos). 

A fase de dentigao mista inicia-se por volta dos 6 anos de 
idade com a erupgao dos primeiros molares permanentes infe¬ 
riores. Em algumas criangas, os primeiros dentes permanen¬ 
tes a irromper sao os incisivos centrais inferiores. Para a maio- 
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Tabela 1 Cronologia e sequencia de erupgao dos dentes deciduos segundo estudos com criangas brasileiras 


Dente 

Vono,1972 8 

(Bauru) 

Tamburus et al., 
1977 9 

(Ribeirao Preto) 

Menezes e Peters, 
1983 10 

(Piracicaba) 

Aguirre e Rosa, 
1988 11 

(Florianopolis) 

Haddad, 1997 5 
(Guarulhos) 

71,81 M 

8,00 

9,59 

8,00 

7,60 

8,16 

F 

8,37 

8,19 

8,20 

7,32 

8,36 

51,61 M 

9,47 

11,00 

8,80 

9,37 

10,42 

F 

10,37 

10,46 

10,00 

9,87 

11,36 

52,62 M 

11,21 

12,25 

10,40 

10,28 

12,39 

F 

12,17 

12,22 

11,00 

11,43 

13,23 
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51- Incisivo central superior direito 

52- Incisivo lateral superior direito 

53- Canino superior direito 

54- Primeiro molar superior direito 

55- Segundo molar superior direito 

61- Incisivo central superior esquerdo 

62- Incisivo lateral superior esquerdo 

63- Canino superior esquerdo 

64- Primeiro molar superior esquerdo 

65- Segundo molar superior esquerdo 


71- Incisivo central inferior esquerdo 

72- Incisivo lateral inferior esquerdo 

73- Canino superior esquerdo 

74- Primeiro molar inferior esquerdo 

75- Segundo molar inferior esquerdo 

81- Incisivo central inferior direito 

82- Incisivo lateral inferior direito 

83- Canino inferior direito 

84- Primeiro molar inferior direito 

85- Segundo molar inferior direito 


ria das criangas, a dentigao permanente esta completa aos 12 
anos de idade. As Figuras 3 e 4 mostram imagens radiograficas 
de criangas em fases de dentigao decidua e mista. 

Anormalidades no desenvolvimento da 
dentigao 

0 pediatra e 7 na maioria das vezes, o primeiro profissional de 
saude a acompanhar a crianga em seus primeiros anos de vida. 
Assim, o reconhecimento precoce de alteragoes de normalida- 
de em relagao a dentigao, associadas a alteragoes patologicas 
sistemicas ou nao, e importante para indicar o tratamento 
adequado e a melhoria do prognostico. 

Numerosas alteragoes de desenvolvimento dos dentes po- 
dem ocorrer em qualquer fase da formagao dentaria (odonto- 
genese). A amelogenese imperfeita decorre de alteragoes du¬ 
rante a formagao da matriz do esmalte dentario, e sua 
mineralizagao decorre de influences sistemicas ou ambien- 
tais, podendo representar tambem urn disturbio hereditario. 
Deficiencias nutricionais durante a gestagao (vitaminas A, C e 
D, fosforo e calcio), disturbios renais, infecgoes virais e hipo- 
xia sao as causas mais comuns. A amelogenese imperfeita ma- 
nifesta-se por meio de defeitos de esmalte por meio do qual a 
dentina subjacente amarela e observada. Afeta tanto dentes 
deciduos quanto permanentes. 0 esmalte defeituoso esta su- 


jeito a destruigao por causa de abrasao e tambem tern se mos- 
trado mais suscetivel a carie dentaria. A cobertura da coroa 
com material restaurador pode ser realizada para protegao da 
dentina, para reduzir a sensibilidade e melhorar a estetica 
dentaria. 

Os defeitos de esmalte podem ser hipocalcificados ou hipo- 
plasicos. A hipocalcificagao e uma alteragao qualitativa do es¬ 
malte e e caracterizada por areas brancas opacas, difusas ou 
demarcadas. Ja a hipoplasia e urn defeito quantitative do es¬ 
malte e manifesta-se como depressoes ou areas desprovidas 
de esmalte. Urn importante fator etiologico de defeitos de es¬ 
malte em dentes permanentes e o traumatismo em dentes de¬ 
ciduos (ver Capitulo 8 - Doenga Carie, Erosao e Defeitos do 
Desenvolvimento Dentario). 

Similarmente a amelogenese imperfeita, a dentinogense 
imperfeita e urn disturbio decorrente de alteragao na minerali¬ 
zagao da dentina, resultando em uma calcificagao precaria. Ha 
urn tipo de dentinogenese imperfeita que ocorre em familias 
com osteogenese imperfeita. E transmitida como carater au- 
tossomico dominante, mas pode ser recessiva se a osteogene¬ 
se imperfeita tambem for. Clinicamente, os dentes apresen- 
tam alteragao de cor variando de cinza ao violeta-acastanhado 
ou castanho. Como a jungao entre o esmalte e a dentina e alte- 
rada, pode haver fratura do esmalte. Consequentemente, a 
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Figura 2 Numero medio de dentes decfduos erupcionados em fungao do peso (abscissa) e altura (ordenada). 
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Figura 3 Radiografia panoramica de uma crianga em 
fase de dentigao decidua. Todos os dentes deciduos 
apresentam sucessores permanentes em processo de 
formagao. Alguns germes permanentes estao em estagios 
mais avangados de formagao porque irao erupcionar 
primeiro. E possivel verificar que os primeiros molares 
permanentes (indicados por setas) estao proximos da 
erupgao. Portanto, essa crianga tern aproximadamente 6 
anos de idade. 


dentina exposta e mais suscetivel a abrasao e pode, assim, 
desgastar-se ate o nivel gengival. Os dentes ficam opacos e pe- 
rolados e a imagem radiografica mostra raizes mais curtas, ca- 
maras pulpares e canais radiculares reduzidos ou ansentes. 
Acomete tanto a dentigao decidua quanto a permanente e exi- 
ge urn tratamento complexo, com a confecgao de restauragoes 
indiretas para a reconstrugao total do dente. 8 

Anormalidades de numero dos dentes 

Tanto a falta quanto o excesso de dentes podem ocorrer. Essas 
anomalias numericas podem ser classificadas em hiperdontia, 
hipodontia, oligodontia e anodontia. Quando a lamina dental 
produz uma quantidade de germes dentarios maior que o nor¬ 
mal, ocorrem dentes supranumerarios (hiperdontia). A regiao 
mais frequentemente acometida e entre os incisivos centrais 
superiores (Figura 5). 0 supranumerario nessa regiao e deno- 
minado mesiodens ou mesiodente. 0 diagnostic de dentes 
supranumerarios, quando nao ha erupgao, e confirmado por 
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Figura 5 Imagem radiografica de dente supranumerario 
entre incisivos centrais superiores. 
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Figura 4 Radiografia panoramica de uma crianga em 
fase de dentigao mista. Nesta imagem, todos os incisivos 
centrais e laterais, tanto superiores quanto inferiores, 
foram substituidos pelos sucessores permanentes. Essa 
crianga ainda apresenta os caninos, primeiros e segundos 
molares deciduos. Esses ultimos serao substituidos, 
respectivamente, por primeiros e segundos pre-molares. 

Os primeiros molares permanentes estao em oclusao, ja 
os segundos molares permanentes estao proximos de 
erupgao. E possivel visualizar o germe de 3 terceiros 
molares (indicados pelas setas). 

meio de exames radiograficos. Frequentemente, supranume¬ 
rarios atrapalham a posigao e a erupgao dos dentes normais 
adjacentes. Assim, a assimetria na erupgao dentaria e a reten- 
gao prolongada de dentes deciduos sao achados clinicos que 
podem estar associados a presenga de dentes a mais. Uma ca- 
racteristica clinica muito comum na ocorrencia de mesiodens 
e a presenga de amplos espagos (diastemas) entre os incisivos 
centrais superiores. Contudo, nesse caso, as possibilidades de 
o diastema ser resultante da insergao do freio labial superior 
ou de uma caracteristica da crianga devem ser descartadas. Os 
dentes supranumerarios tambem ocorrem com displasia clei- 
docraniana e na area de fendas palatinas. 0 tratamento e ci- 
rurgico com remogao do dente supranumerario e, frequente¬ 
mente, e necessario tratamento ortodontico para corregao da 
posigao dentaria (ver Capitulo 8 - Doenga Carie, Erosao e De- 
feitos do Desenvolvimento Dentario). 

A hipodontia (ausencia de urn ou mais dentes) e mais fre- 
quente na dentigao permanente, mas quando ha ausencia de 
dente deciduo, normalmente ocorre ausencia do sucessor per¬ 
manente. Os terceiros molares sao os dentes mais afetados e, 
posteriormente, os segundos pre-molares e os incisivos laterais. 

A oligodontia e uma subdivisao da hipodontia e indica au¬ 
sencia de 6 ou mais dentes e costuma afetar mais molares per¬ 
manentes. Alteragoes geneticas, traumatismo dentoalveolar, 
agentes quimicos e radioterapia sao os fatores associados a 
ocorrencia de hipodontia. 0 tratamento dessas ausencias den- 
tarias depende do numero de dentes ausentes, da localizagao 
da regiao acometida, do espago existente e da idade da crianga. 
A corregao ortodontica, a confecgao de proteses e a colocagao 
de implantes sao os tratamentos mais realizados. 

Ja a anodontia refere-se a ausencia de desenvolvimento 
dentario. Quando o numero de ausencias dentarias e alto, o 
paciente deve ser avaliado para diagnostico quanto a displasia 
ectodermica. 8 ’ 9 ’ 10 
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Anormalidades de forma 

A geminagao e definida como um unico dente aumentado. A 
quantidade de dentes e normal quando o dente com a altera¬ 
gao e considerado como um, ou seja, sem alteragao de numero. 
E causada pela tentativa do germe dentario em dividir-se, ori- 
ginando um dente com coroa grande, dupla ou bifida, mas que 
compartilha a raiz e o canal radicular (Figura 6). Ja a fusao 
dentaria e a uniao de dois germes distintos. Assim, a conta- 
gem dentaria revela ausencia de dente quando o dente com a 
alteragao e contado como um. Os dentes acometidos apresen- 
tam raizes e canais radiculares distintos. A geminagao e a fu¬ 
sao ocorrem tanto na dentigao decidua quanto na permanen- 
te, com maior prevalencia na primeira. Incisivos e caninos sao 
os dentes mais frequentemente acometidos. Muitas vezes, a 
forma irregular dos dentes acometidos predispoe a carie den¬ 
taria, a doenga periodontal e ao comprometimento estetico. 
Suspeita-se que a etiologia dessas alteragoes esta relacionada 
a traumatismos, doengas sistemicas ou predisposigao geneti- 
ca. A maior parte dos casos nao requer tratamento, principal- 
mente na dentigao decidua. Ja em casos de fusao na dentigao 
permanente, o tratamento depende do grau de fusao, poden- 
do ser realizada a separagao, a restauragao, o ajuste oclusal, a 
exodontia ou simplesmente o acompanhamento. 

0 tamanho dos dentes varia entre as pessoas. Entretanto, a 
presenga de dentes excessivamente pequenos (microdontia) 
ou maiores (macrodontia) e uma alteragao de normalidade. 
Incisivos laterais superiores permanentes sao os dentes mais 
frequentemente acometidos pela microdontia, que se apre- 
sentam em forma conica, com ponta afiada, chamados de 
dentes conoides. Seu tratamento, muitas vezes, exige a corre- 
gao ortodontica associada a restauragao protetica do dente. A 
macrodontia difusa tern sido vista em associagao com o gigan- 
tismo hipofisario, homens XYY e hiperplasia pineal com hipe- 
rinsulinismo. Ja a macrodontia isolada ocorre mais em incisi¬ 
vos e caninos, mas e tambem observada em segundos 





r 


\ 


Figura 6 Imagem radiografica panoramica de uma 
geminagao. 


pre-molares e terceiros molares, ocorrendo de modo bilateral. 
0 tratamento nao e necessario, mas, se desejado por razoes 
esteticas, pode ser realizada plastia dentaria. Tanto a micro¬ 
dontia quanto a macrodontia isolada tern a hereditariedade 
como principal fator etiologico. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Compreender o processo de erupgao dentaria. 

• Identificar alteragoes do processo de erupgao dentaria. 

• Conhecer a cronologia de erupgao de dentes decfduos 
e permanentes. 

• Identificar alteragoes no processo de desenvolvimento 
do dente. 

• Identificar alteragoes de normalidade no numero de 
dentes. 

• Identificar alteragoes de normalidade na forma dos 
dentes. 
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CAPITULO 3 


HIGIENE BUCAL COM USO 
DE FLUORETO - MEDIDAS 
DE PREVENCAO 

Silvia Jose Chedid 
Danilo Blank 
Jaime Aparecido Cury 


Introdupao 

A carie dentaria e a doenga cronica mais comum na infancia, 
apesar do conhecimento existente de como ela ocorre e como 
poderia ser controlada. No Brasil, por mais que a prevalencia 
de carie dentaria tenha diminmdo bastante nos ultimos anos, 
ainda e urn grande problema de saude publica, pois cerca de 
metade dos pre-escolares tern ao menos urn dente deciduo ca- 
riado, e a prevalencia media e de 2,4 dentes cariados, perdidos 
ou obturados por crianga. 1 ’ 2 

A ocorrencia de carie na fase da dentadura decidua tern im- 
pacto negativo na qualidade de vida da crianga, bem como no 
seu desenvolvimento, uma vez que impossibilita ou restringe 
a sua alimentagao. 

A adigao de agucar (sacarose) ao leite das mamadeiras ou 
seu uso com suplementos agucarados em alta frequencia e a 
principal razao de carie na primeira infancia. 

Em comparagao com os dentes permanentes, o esmalte do 
dente deciduo e mais soluvel a acidos, fazendo as lesoes de ca¬ 
rie se desenvolverem mais rapidamente nesses dentes. 

A “carie de mamadeira” e urn processo tipico e pode des- 
truir toda a estrutura da coroa do dente de leite, causando dor, 
processos infecciosos e dificuldade de alimentagao. 

0 risco de carie em criangas menores de 5 anos tern como 
urn dos principais determinantes a influencia dos pais no de¬ 
senvolvimento dos habitos do bebe. Como as visitas medicas 
nessa idade costumam preceder o primeiro atendimento da 
crianga pelo dentista, o pediatra tern urn papel importante na 
orientagao dos pais sobre como a carie dentaria pode ser con¬ 
trolada. Urn dos topicos fundamentais a serem enfatizados e o 
efeito do fluoreto no controle da carie, o que torna a higiene 
dental com dentifricio fluoretado a medida mais racional 
atualmente do que suplementos fluoretados por via oral, reco- 
mendados no passado. 3 

Carie dentaria e efeito do fluoreto 

Os conceitos sobre carie dentaria e de como o fluoreto e capaz 
de interferir no seu desenvolvimento sofreram profundas mu- 


dangas nas ultimas decadas e tern importantes implicagoes cli- 
nicas. Carie ja foi conceituada como uma doenga nao so infec- 
ciosa como transmissivel e preconizava-se que o fluoreto 
deveria ser ingerido durante a formagao dos dentes para que 
eles se tornassem resistentes a carie. 4 Carie, no presente, e trata- 
da pela Organizagao Mundial da Saude (OMS) como uma doen¬ 
ga nao comunicavel, que tern a mesma causa comum de outras 
doengas, como diabete, obesidade e doengas cardiovasculares. 

As bacterias que provocam carie sao naturais da boca de to- 
dos os individuos; aderem e acumulam-se nas superficies 
dentais na forma de biofilmes (antigamente chamados de pla- 
ca dental). Embora o acumulo de biofilme sobre determinadas 
superficies dentarias seja o fator necessario para o processo de 
desenvolvimento de lesoes de carie, isso nao e suficiente. Agu- 
cares da dieta sao fatores determinantes negativos para o de¬ 
senvolvimento da doenga e, entre os varios carboidratos, saca¬ 
rose e o mais cariogenico. Alem de ser facilmente fermentada, 
a sacarose altera a estrutura do biofilme, tornando-o mais ca¬ 
riogenico. Assim, nao e surpresa o efeito devastador que ocor¬ 
re com os dentes das criangas quando as mamadeiras sao ado- 
gadas com sacarose (lactose, o agucar natural do leite nao tern 
essaspropriedades). 

Dessa maneira, carie e uma doenga biofilme-agucar-depen- 
dente, que provoca uma destruigao acida progressiva da estru¬ 
tura mineral dos dentes, originando as lesoes. Essas lesoes 
nao sao visiveis no imcio do processo, progridem lentamente, 
tornam-se visiveis atraves de uma opacidade localizada nas 
faces dentais onde ha acumulo de biofilme e, por fim, a super- 
ficie da lesao fratura, gerando uma cavidade (“o buraco”). Ca¬ 
rie como doenga nao e passivel de ser erradicada, mas as le¬ 
soes de carie podem ser paralisadas ou revertidas. Para o 
controle de carie, e fundamental interferir com os fatores res- 
ponsaveis pela doenga, ou seja, e necessario desorganizar, 
pela escovagao, os biofilmes que se formam naturalmente so¬ 
bre as superficies dentais e disciplinar a exposigao a agucares. 

Entretanto, em virtude das limitagoes da limpeza dos den¬ 
tes e da dificuldade de haver restrigao absoluta a carboidratos 
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da dieta, o uso de fluoretos e uma estrategia que tem se mos- 
trado indispensavel para o controle de carie. Ha varios meios 
de usar fluoreto, e o mais racional e aliar a desorganizagao pe¬ 
riodica dos biofilmes dentais com a aplicagao de fluoreto, o 
que pode ser feito simplesmente escovando os dentes com 
pasta fluoretada. 

Dinamica do desenvolvimento da carie 
e efeito do fluoreto 

No passado, considerou-se que seria necessario e indispensa¬ 
vel ingerir fluoretos durante a formagao dos dentes para ter 
dentes resistentes aos acidos produzidos pelos biofilmes den¬ 
tais quando ocorresse ingestao de agucar. Foi considerado que 
o efeito anticarie era sistemico (pre-eruptivo), mas esse erro 
conceitual ainda persiste, pois medicamentos fluoretados es- 
tao a venda no mercado, hoje com apelo promocional de que 
fluor e urn micronutriente com ingestao diaria recomendada. 

0 conceito atual e que o fluoreto age localmente na cavida- 
de bucal interferindo com o processo de desenvolvimento de 
lesoes de carie. Elas ocorrem por urn desequilibrio entre os fe- 
nomenos de desmineralizagao e remineralizagao a que os den¬ 
tes sao submetidos quando o biofilme e exposto a agucares da 
dieta, e o fluoreto tem urn papel importante nesse equilfbrio, 
contrabalangando o efeito negativo dos acidos produzidos. 

Assim, ate que o pH nao seja inferior a 5,5 (Figura 1), a sali¬ 
va evita que o dente seja dissolvido, por ter ions calcio e fosfa- 
to em concentragoes supersaturantes em relagao a solubilida- 
de do mineral hidroxiapatita dos dentes. Entretanto, quando 
determinados agucares da dieta, como sacarose, glicose, fru- 
tose e maltose, sao ingeridos, penetram no biofilme, onde sao 
rapidamente metabolizados em acidos, que reduzem rapida- 
mente o pH e o mantem abaixo de 5,5 por urn periodo de 20 a 
40 minutos, antes de retornar ao normal. Enquanto o pH flea 
abaixo de 5,5 (Figura 2), o dente vai perdendo seus minerais 
na forma de ions calcio (Ca) e fosfato (P.)para a cavidade bu¬ 
cal, sofrendo o fenomeno de desmineralizagao (Des-). Por ou- 
tro lado, assim que o pH atinge valores maiores que 5,5, a sali¬ 
va tende a repor os minerais perdidos e o dente sofre o 
chamado fenomeno de remineralizagao (Re-). Como a quanti- 


dade reposta pela Re- e menor que a perdida pela Des-, a repe- 
tigao desse processo “n” vezes ao dia por “n” dias leva a uma 
perda liquida de minerais dos dentes, gerando lesoes de carie 
nas faces cervical, oclusal e interproximal do dente, onde os 
biofilmes se acumulam. 

Entretanto, o equilfbrio entre Des- e Re- muda drastica- 
mente se o fluoreto estiver presente na cavidade bucal, porque 
ele interfere com esses fenomenos, reduzindo a Des- e ativan- 
do a Re-. Trata-se de urn efeito fisico-quimico, porque quando 
o pH no biofilme cai a valores menores que 5,5, mas maiores 
que 4,5 (o usual), e o fluoreto esta presente no biofilme, ao 
mesmo tempo que o dente perde minerais na forma de hidro¬ 
xiapatita (HA), parte dos Ca e P. voltam para o dente na forma 
de fluorapatita (FA) (Figura 3). Isso ocorre porque, em pH in¬ 
ferior a 5,5, o meio flea subsaturante em relagao a HA, que so¬ 
fre dissolugao, mas e supersaturante em relagao a FA (exceto 
com pH abaixo de 4,5, o que e rarissimo) e, assim, esse mine¬ 
ral precipita no esmalte. 

Como resultado, na presenga de fluoreto, ha redugao da 
Des- (Figura 3). Em acrescimo, assim que o pH retorna a valo¬ 
res maiores que 5,5, o fluoreto presente ativa cerca de 2 a 3 ve¬ 
zes a capacidade da saliva de repor os minerais perdidos pelos 
dentes, sendo urn potente ativador do fenomeno de Re-. As¬ 
sim, o fluoreto reduz a velocidade de progressao das lesoes de 
carie, mas nao impede que elas se desenvolvam, porque nao 
interfere com os fatores etiologicos responsaveis pela doenga, 
isto e, o fluoreto nao impede que as bacterias bucais formem 
biofilmes ou que eles transformem agucares em acidos. Assim, 
para urn efeito maximo do controle de carie, e imprescindivel 
que os dentes sejam escovados regularmente usando dentifri- 
cio fluoretado e que o consumo de agucar seja disciplinado. 
Nesse contexto, dentifricio e considerado o meio mais racio¬ 
nal de uso de fluor. 

Higiene dental com dentifricio fluoretado 

Dentifricios fluoretados sao eficientes para o controle de carie 
porque, ao mesmo tempo em que os biofilmes dentais sao de- 
sorganizados pela escovagao, o fluor e liberado na cavidade 
bucal para interferir com o processo de carie. Ele e eficaz para 



Figura 1 Em pH igual ou maior que 5,5, a saliva encontra- 
■se supersaturada em relagao aos minerais do dente, e a 
tendencia ffsico-quimica e de o esmalte ganhar ions Ca e 
Pi do meio na forma de hidroxiapatita (HA), exercendo sua 
propriedade remineralizante. 



Figura 2 Quando da ingestao de agucar e pH inferior a 5,5, 
a saliva nao mais consegue proteger o esmalte, e o dente 
perde Ca e Pi para o meio, sendo dissolvido. 
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controlar carie de esmalte tanto de dentes decfduos como per- 
manentes. Sen uso esta baseado em forte evidencia de benefi- 
cio anticarie quando os dentes sao escovados com um denti¬ 
fricio que contenha fluor em comparagao com um nao 
fluoretado. Entretanto, nao basta o dentifricio ser fluoretado; 
ele precisa ter uma concentragao minima de fluoreto para ga- 
rantir sua eficacia anticarie. Com base na melhor evidencia 
cientifica, os dentes devem ser regularmente higienizados 
com um dentifricio contendo no minimo 1.000 ppm F (1 mg 
de fluor soluvel por g de creme dental). 

Outro fator importante para a eficacia anticarie do dentifri¬ 
cio fluoretado e sua frequencia de utilizagao. Assim, os dentes 
devem ser escovados pelo menos 2 vezes/dia com um denti¬ 
fricio fluoretado a partir da erupgao do primeiro dente na cavi- 
dade bucal. Alem da frequencia de escovagao, outro fator rele- 
vante e o horario em que os dentes sao escovados. Escovar os 
dentes toda manha tern como objetivo inibir as Des- que ocor- 
rem durante o dia quando das exposigoes a agucares da dieta e 
escovar a noite antes de dormir ajuda a reparar as lesoes de ca¬ 
rie pela ativagao do fenomeno salivar de Re- dental. Enquanto 
a escovagao dental pode paralisar a progressao de lesoes de ca¬ 
rie, a reparagao dessas lesoes so ocorre se os dentes forem es¬ 
covados com um dentifricio fluoretado. Mesmo uma escova¬ 
gao deficiente realizada nao so pelas criangas, mas pelos 
adultos e idosos, necessita de uma disciplina do consumo de 
agucar da dieta. Nesse sentido, trabalhos experimentais mos- 
tram que, na ausencia de uso de fluoreto no dentifricio, lesoes 
de carie se desenvolvem nos dentes apos apenas 3 exposigoes 
por dia ao agucar. Entretanto, quando dentifricio fluoretado 
esta sendo usado, as Des- so ocorrem apos 7 exposigoes dia¬ 
rias a sacarose. 

Dentifricio fluoretado e fluorose dentaria 

Fluorose dentaria e o unico efeito sistemico decorrente da in¬ 
gestao de fluor durante o periodo de mineralizagao e desenvol- 
vimento dos dentes. 0 ameloblasto, celula responsavel pela 
formagao do esmalte dental, secreta uma matriz contendo 
25% de proteinas, as quais sao reabsorvidas durante a minera¬ 
lizagao do esmalte, que, quando maduro, tern menos que 1% 



Figura 3 Na presenga do ion fluor (F-), ocorre uma 
redugao da desmineralizagao porque parte do mineral 
perdido na forma de hidroxiapatita (HA) volta para o 
dente na forma de fluorapatita (FA). 


de proteina. 0 fluoreto ingerido e absorvido inibe a reabsorgao 
de proteinas. Quando ingerido em doses equivalentes as en- 
contradas na agua fluoretada em concentragao otima (0,7 
ppm F para a maioria das cidades brasileiras), o esmalte for- 
mado torna-se mais poroso e isso clinicamente se reflete em 
opacidades. Como e um fenomeno sistemico e cronico, as al- 
teragoes provocadas dependem nao so da dose (mg F/kg/dia), 
mas tambem da sua duragao. As opacidades sao difusas e afe- 
tam dentes formados no mesmo periodo. Nos casos mais le- 
ves de fluorose, sao observadas linhas brancas finas transver¬ 
sals e paralelas pouco perceptiveis na coroa dos dentes 
permanentes. Nos casos moderados, essas linhas fundem-se e 
tornam o aspecto esbranquigado do esmalte mais visivel. Nos 
casos mais graves (ingestao de agua na concentragao 2 vezes 
maior que a otima), o esmalte e bastante poroso, podendo ad- 
quirir pigmentagoes durante a maturagao pos-eruptiva e dei- 
xando o esmalte acastanhado e escuro. 

Dados do Brasil e dos EUA - onde as criangas estao expos- 
tas ao efeito sistemico da ingestao voluntaria de fluor pela 
agua de abastecimento publico otimamente fluoretada e pela 
ingestao inadvertida de dentifricio fluoretado - mostram que 
a maior prevalencia encontrada de fluorose e de grau leve, que 
nao compromete a qualidade de vida dos acometidos. Na rea¬ 
lidade, a carie compromete mais a qualidade de vida das crian¬ 
gas do que a fluorose. Como a carie continua sendo um proble- 
ma na infancia e como nao e possivel predizer se uma crianga 
tera ou nao carie no futuro, dentifricio fluoretado passou a ser 
recomendado a todas as criangas a partir da irrupgao do pri¬ 
meiro dente. 

Alem disso, o uso de uma pequena quantidade de dentifri¬ 
cio fluoretado por criangas em idade de risco para fluorose 
esta respaldada pelas recomendagoes de academias cientffi- 
cas e entidades de pediatria e de odontopediatria. 

Recomendagoes de uso de dentifricio 
fluoretado 

Tendo em vista que nao e possivel prever se uma crianga tera 
ou nao carie no futuro, que os beneficios do uso de pasta fluo¬ 
retada estao baseados em evidences e que fluorose dental de¬ 
corrente do uso de dentifricio nao e uma preocupagao em ter- 
mos de saude publica, os dentifrfcios fluoretados tern sido 
recomendados por instituigoes de saude e pesquisa do mundo 
inteiro. No Brasil, o uso de dentifricio fluoretado de no mini- 
mo 1.000 ppm F e recomendado pelo Ministerio da Saude, 5 
pela Associagao Brasileira de Odontopediatria, 6 pela Associa- 
gao Brasileira de Odontologia de Promogao de Saude (ABO- 
PREV) e pela Sociedade Brasileira de Pediatria. 7 

No ambito internacional, dentifricio fluoretado e recomen¬ 
dado pela OMS e, nos EUA, ele e recomendado pela Associa¬ 
gao Dental Americana (ADA) e pelas Academias Americanas 
de Pediatria (AAP) e de Odontopediatria (AAPD). 2,8,9 A ADA, 
AAP e AAPD recomendam o uso de dentifricio fluoretado para 
todas as criangas a partir da irrupgao do primeiro dente em 
uma quantidade de um grao de arroz ate os 3 anos (Figura 4) e 
um grao de ervilha a partir de entao 2 (Figura 5). 
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A Sociedade Brasileira de Pediatria recomenda: 

• uso de creme dental fluoretado com, no mmimo, 1.000 ppm 
de fluor, 2 vezes/dia, como coadjuvante da limpeza dos den¬ 
tes de todas as criangas; 

• enquanto a crianga nao tiver condigoes de se autocuidar, o 
uso de dentifricio fluoretado em pequenas quantidades e de 
responsabilidade dos pais ou cuidadores, garantindo, assim, 
seguranga quanto ao risco de fluorose dentaria; 

• dessa forma, recomenda-se que sejam utilizadas quantidades 
similares a urn “grao de arroz cru” ou apenas uma “lambuza- 



Figura 4 Dentifricio fluoretado em quantidade de um grao 
de arroz. 



Figura 5 Dentifricio fluoretado em quantidade de um grao 
de ervilha. 


dela” (0,15 g) de dentifricio fluoretado para a limpeza dos 
dentes de criangas menores de 2 anos de idade. 

A quantidade de pasta a ser usada deve ser coerente com o nu- 
mero de dentes a serem escovados (Figura 6) e e uma medida 
segura (Tabela 1). 

Deve ser enfatizado que fluorose e um efeito sistemico da 
fragao do fluor ingerido que e absorvido, isto e, depende da 
biodisponibilidade do fluoreto presente na formulagao do cre¬ 
me dental. Nesse sentido, ha creme dental que e usado por to- 
dos de uma familia (geralmente de menor custo) e ha os mais 
consumidos por criangas (geralmente de maior custo). Os cre¬ 
mes dentais familiares sao formulados com MFP/CaC0 3 e 
content 1.500 ppm de F total, e os dirigidos ao publico infantil 
content 1.100 ppm F e sao formulados com NaF/SiO r Embora 
os cremes dentais familiares contenham maior concentragao 
de fluor total, eles possuem a mesma concentragao de fluor 
soluvel (biodisponivel) e, portanto, a seguranga quanto ao ris¬ 
co de fluorose e a mesma. 

Outro fator a ser considerado quanto ao risco de fluorose e 
o intervalo entre a ingestao de alimentos e a escovagao com 
dentifricio fluoretado, porque se fluoreto for ingerido com o 



Figura 6 Relagao entre quantidade de dentifricio utilizada 
para a higiene bucal de bebes e o numero de dentes 
irrompidos. As fotos mostram a quantidade aplicada em 
uma escova para bebes. Uma quantidade menor do que 
0,05 g e suficiente para a higienizagao de dois dentes 
(A). A quantidade de 0,1 g (“grao de arroz”) de dentifricio 
parece ate demasiada considerando a area de dentes a ser 
higienizada (B). 


Tabela 1 Seguranga no uso de dentifricio fluoretado nos primeiros anos de vida considerando o risco de fluorose 
dental 10 


Idade 

Peso 

Dentes ja irrompidos 

Quantidade de 
dentifricio utilizada 
por escovagao 

Quantidade de 

F soluvel por 
escovagao 

Dose diaria para 2 
escovagoes/dia* 

% em relagao a 
dose limite** 

1 ano 

10 kg 

De 4 a 8 incisivos 

0,05 g (semelhante a 
metade de um grao 
de arroz) 

0,055 mg 

0,011 mg F/kg/dia 

16% 

2 anos 

12,5 kg 

Todos os incisivos, 
primeiros molares, 
caninos 

0,1 g (semelhante a 
um grao de arroz) 

0,11 mg 

0,0176 mg F/kg/ 
dia 

25% 

5 a 6 anos 

20 kg 

Todos os deciduos 

0,3 g (semelhante a 
um grao de ervilha) 

0,33 mg 

0,033 mg F/kg/dia 

47% 


^Considerando que 100% do dentifricio utilizado na escovagao tenha sido ingerido, sem mesmo descontar o que fica retido na escova ou 
que nao tenha sido absorvido. 

**0,07 mg F/kg/dia, considerada a dose limite em relagao ao desenvolvimento de fluorose em grau esteticamente aceitavel. 
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estomago vazio, havera 100% de absorgao. Se ingerido ate 15 
minutos apos o cafe da manha ou do almogo/jantar, a absor¬ 
gao e reduzida de 30 a 40%. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Indicar o uso de dentifricio fluoretado para escovar os 
dentes assim que eles irromperem na cavidade bucal. 

• Orientar que, para maior seguranga em termos do risco 
de fluorose e enquanto as criangas nao tiverem 
condigoes de se autocuidar, e responsabilidade dos 
cuidadores supervisionarem a escovagao dental das 
criangas. 

• Orientar que, em termos de eficacia anticarie e 
seguranga quanto a fluorose, a escovagao deve ser 
realizada com uma pequena quantidade de dentifricio 
de concentragao convencional (1.000 a 1.500 ppm F), 
em vez de usar um nao fluoretado ou de baixa 
concentragao de fluor. 
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Introdugao 

A odontologia atual visa, por meio da educagao em saude, a 
estimular a familia na construgao de uma postura de vida du¬ 
rante a infancia que seja associada a saude e que provavel- 
mente permanecera na fase adulta. Para isso, e necessario es- 
tabelecer com a familia uma relagao de confianga, humanizada 
e colaboradora. 1 0 estfmulo ao aleitamento materno constitui 
urn importante passo para atingir esse objetivo. 

A ampliagao da equipe de profissionais que promove o aleita¬ 
mento materno foi prevista pela Lei n e 11.265 que, em seu artigo 
21, diz: “Constitui competencia prioritaria dos profissionais de 
saude estimular e divulgar a pratica do aleitamento materno ex- 
clusivo ate os seis meses e continuado ate os dois anos de idade 
ou mais”. 2 A inclusao de todos os profissionais de saude nesse 
esforgo exige que a abordagem dispersa e fragmentada, caracte- 
rfstica da formagao profissional em saude, seja superada em 
busca de uma unidade de discurso. Essa unidade deve conside- 
rar a diversidade de olhares e conhecimentos. Para isso, tern 
que superar os limites disciplinares e compartilhar uma mesma 
logica e linguagem. 0 novo discurso que emerge desse processo 
apresenta uma sintese transdisciplinar. 3 No caso da promogao 
de aleitamento materno, a concordance entre as recomenda- 
goes dos diversos atores que participam desse movimento e 
fundamental, pois transmite uma mensagem abrangente, clara 
e coerente. Dessa forma, apresenta maior probabilidade de im- 
pacto positivo na prevengao do desmame precoce. 

Nesse contexto, a equipe odontologica e estrategica, visto 
que possui amplo conhecimento sobre o crescimento e o de- 
senvolvimento faciais e sobre as consequencias do uso de ma- 
madeiras, de habitos nao nutritivos e de uma dieta inadequa- 
da. Alem disso, muitas maes procuram a atengao odontologica 
desde os primeiros momentos de vida, especialmente no Bra¬ 
sil, onde a odontologia para bebes e uma realidade. 

Em capitulos anteriores, ja foram discutidas as vantagens 
do aleitamento materno para a crianga e a mae. Neste capitulo, 
serao aprofundados os aspectos relativos aos beneficios do 
aleitamento materno para a saude bucal. 


Aleitamento materno: desenvolvimento do 
paladar e prevengao da carie dentaria 

Na vida intrauterina, a boca ja cumpre fungoes vitais como suc- 
gao e deglutigao do liquido amniotico. Ao nascimento, o bebe tern 
seu sistema neuromuscular com capacidade de cumprir fungoes 
basicas como a respiragao, a sucgao e a deglutigao do leite que re- 
cebe pela amamentagao. 0 desenvolvimento funcional e morfo- 
logico das celulas do paladar, incluindo o sistema olfatorio, inicia- 
-se no 1 Q trimestre de vida intrauterina (IU) e, ao nascimento, os 
sistemas gustatorio e de olfato ja estao funcionalmente ativos. 

Atualmente, esta bem estabelecido que recem-nascidos 
reagem aos cinco sabores reconhecidos: azedo, amargo, salga- 
do, doce e umami. As reagoes aos sabores modificam-se du¬ 
rante toda a vida. Na infancia, geralmente, ocorre uma mani- 
festagao de prazer associado ao sabor doce; ja o azedo e o 
amargo geram reagoes negativas. 4 

Ao nascimento, podem ser observadas expressoes faciais 
de prazer em resposta a estimulos gustatorios com solugoes 
de sacarose. 5 Acredita-se que as expressoes de preferences 
alimentares no bebe indiquem uma diregao biologica para ali- 
mentos com densidade proteica ou calorica e uma aversao ao 
alimento potencialmente venenoso e toxico. Atengao especial 
deve ser dada a esses aspectos, visto que, nesses primeiros 
meses, as manifestagoes de preferencia da crianga podem es¬ 
timular o aumento de oferta de produtos com agucar. 

E dificil explicar os mecanismos associados a preferencia 
alimentar. No campo anatomico, sabe-se que, quando compa- 
rada com adultos, as criangas apresentam uma densidade 
maior de papilas fungiformes e de botoes gustativos por area 
de lingua, embora o numero total de papilas fungiformes seja 
menor. 6 Reconhece-se que a preferencia alimentar, inicial- 
mente associada a predisposigao genetica, se modifica por fa- 
tores ambientais. Ela sofre grande influencia do contexto fa¬ 
miliar e social, e tanto a oferta precoce como a exposigao 
repetida podem interferir na aceitagao de urn alimento. 

Criangas amamentadas aceitam mais facilmente novos ali- 
mentos que aquelas nao amamentadas, pois a crianga e ex- 
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posta precocemente a variagoes de sabores e aromas do leite 
materno, o qual varia de acordo com a dieta da mae. Isso pode 
ser urn facilitador para a introdugao de uma maior variedade 
alimentar futura, na qual estejam inclmdos alimentos sauda- 
veis como frutas e verduras 7 (ver Capitulo 5 - Alimentagao, 
saude bucal e fungao mastigatoria). 

0 aconselhamento nutricional no l e ano de vida direciona- 
do para a promogao do aleitamento materno e redugao do 
consumo de agucar (10 passos para uma alimentagao sauda- 
vel) diminui a incidencia e a severidade de carie dentaria. 8 
Criangas com ma nutrigao sao mais propensas ao desenvolvi- 
mento de lesoes de carie. 9 Alem disso, o aleitamento materno 
promove uma melhor condigao de saude e, consequentemen- 
te, diminui a possibilidade de desenvolvimento de defeitos do 
esmalte nos dentes que estao em formagao nesse perfodo. 

A carie dentaria em criangas de pouca idade permanece 
como urn dos maiores desafios clinicos para a odontologia. 
Nesses primeiros anos, essa doenga, que em outras fases do ci- 
clo de vida tern uma evolugao lenta, pode levar rapidamente a 
grande destruigao dentaria, comprometendo o crescimento e 
o desenvolvimento. Sao frequentes os quadros de dor e sofri- 
mento associados a essa doenga. 

0 processo saude-doenga carie dentaria nesse grupo e for- 
temente mediado por fatores alimentares e comportamentais. 
A ausencia ou deficiencia na higiene bucal e a adogao de pa- 
drao alimentar com alto conteudo de carboidratos fermenta- 
veis sao os aspectos mais intimamente ligados a velocidade de 
evolugao da doenga, sobretudo quando o consumo de carboi¬ 
dratos fermentaveis ocorre em alta frequencia, associado ao 
sono e via mamadeira. 

A presenga de sacarose na dieta do bebe facilita a implanta- 
gao de uma microbiota cariogenica, principalmente a coloni- 
zagao da superficie dental por estreptococos do grupo mutans, 
o mais importante fator microbiologico envolvido no processo 
saude-doenga carie dentaria. 0 consumo frequente de sacaro¬ 
se garante aos estreptococos do grupo mutans substrato para a 
produgao de glicanos extracelulares e para a diminuigao do pH 
da placa dental a urn nivel em que sua capacidade acidurica 
represente significativa vantagem ecologica (ver Capitulo 8 - 
Doenga carie, erosao e defeitos do desenvolvimento dentario). 

0 consumo de alimentos cariogenicos durante o sono e 
preocupante porque os mecanismos de autolimpeza bucal 
(fluxo salivar e limpeza muscular ativa) estao diminuidos, 
propiciando uma permanencia bucal incomum de substratos 
para metabolismo bacteriano. 

A mamadeira normalmente esta associada ao consumo de 
alimentos cariogenicos. 0 aleitamento materno, na medida 
em que inibe o uso da mamadeira e, consequentemente, a 
possibilidade de utilizagao da sacarose na dieta do bebe, apre- 
senta uma grande contribuigao para a prevengao de carie den¬ 
taria. 

A partir da lactose, agucar do leite, as bacterias do biofilme 
dental sao capazes de produzir acido com diminuigao do pH, 
no entanto, sem atingir niveis criticos para a perda mineral do 
esmalte. Apesar disso, muitos clinicos relatam a associagao 
entre aleitamento materno e carie dentaria, embora a literatu- 


ra nao demonstre evidences cientificas nessa linha. Duas hi- 
poteses podem ser levantadas para compreender esse relato 
clinico: a primeira e mais provavel e a ingestao de sacarose 
concomitantemente ao aleitamento materno. Nesse caso, e a 
sacarose proveniente de outra fonte alimentar que estaria re- 
lacionada a carie dentaria, e nao a lactose do leite. A segunda 
hipotese e a presenga de dentes com exposigao de dentina, 
nos quais o pH critico para perda mineral e mais alto. Cabe res- 
saltar que a principal causa de exposigao de dentina esta rela- 
cionada a criangas que apresentem defeitos de desenvolvi¬ 
mento do esmalte, o que e pouco frequente. 

A adogao de medidas simples, como a higiene bucal com 
fluor e a nao utilizagao de sacarose, sao suficientes para preve¬ 
nt o desenvolvimento de carie em bebes, mesmo naqueles 
que apresentam defeitos de desenvolvimento do esmalte. 
Alem disso, apos a erupgao dos dentes deve-se ir reduzindo a 
alimentagao durante o sono. 

Ja a correlagao entre o uso da mamadeira e a presenga de 
carie esta confirmada por varias pesquisas. A mamadeira e 
amplamente utilizada para a alimentagao infantil, sendo alto 
o consumo de sacarose por meio dela, o que a transforma em 
urn dos fatores mais importantes para o desenvolvimento de 
carie dentaria em criangas de pouca idade. Alem disso, o uso 
da mamadeira parece estar associado com urn padrao com- 
portamental e urn estilo de vida que apresentam diversos fato¬ 
res capazes de contribuir para a determinagao de urn perfil de 
alto risco a carie. 

Embora simples, as recomendagoes para a manutengao de 
saude bucal representam urn desafio para a farmlia, pois mui¬ 
tos dos habitos inadequados sao culturalmente enraizados e 
de dificil modificagao. Nesse aspecto, o aleitamento materno 
tambem e urn fator importante. 0 contato fisico e psicologico 
entre mae e filho trazem repercussoes positivas para todo o 
desenvolvimento emocional da crianga, fortalecendo o vincu¬ 
lo mae-filho. Urn vinculo mae-filho forte facilita as agoes de 
educagao em saude, fundamentals para a promogao e manu¬ 
tengao da saude bucal. 

Em resumo, o aleitamento materno apresenta diversos as¬ 
pectos que contribuem para a prevengao da carie dentaria: co- 
labora para a manutengao da saude (e, assim, interfere positi- 
vamente na qualidade do tecido dental formado), evita a 
utilizagao de mamadeira (a qual esta associada a urn alto con¬ 
sumo de alimentos cariogenicos), melhora a aceitagao futura 
de alimentos saudaveis e fortalece o vinculo mae-filho (o que e 
urn facilitador para a adogao de medidas domiciliares de con¬ 
sole da dieta e de higiene bucal) (ver Capitulo 3 - Higiene bu¬ 
cal com uso de fluoreto - medidas de prevengao e Capitulo 8 - 
Doenga carie, erosao e defeitos do desenvolvimento dentario). 

Aleitamento materno e desenvolvimento 
dento-orofacial 

0 aleitamento materno promove urn adequado equilibrio neu¬ 
romuscular, estimulando urn desenvolvimento facial mais 
harmonico e prevenindo as disfungoes orofaciais. 

Os movimentos de sucgao e ordenha realizados pelo bebe 
para extrair o leite da mama ocorrem de forma sinergica e exi- 
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gem coordenagao muscular e respiratoria. Urn dos aspectos 
mais importantes para o apropriado desenvolvimento facial e 
a respiragao nasal, sendo que as posturas da lingua e dos la- 
bios durante a amamentagao viabilizam uma correta respira¬ 
gao e diminuem a possibilidade de estabelecimento de deglu- 
tigao atipica. Alem da filtragem e umidificagao do ar, a 
respiragao nasal tambem contribui para o crescimento maxi- 
lar 10 (ver Capitulo 5 - Alimentagao, saude bucal e fungao mas- 
tigatoria e Capitulo 7 - Disturbios de oclusao - reconhecimen- 
to, prevengao, orientagao). 

Os recem-nascidos apresentam a mandibula em uma posi- 
gao distal em relagao a maxila. Os movimentos mandibulares 
anteroposteriores realizados durante a amamentagao sao fa- 
tores de estimulo para o crescimento mandibular. A crianga 
que tern seu potencial de crescimento e desenvolvimento dos 
maxilares plenamente estimulado apresenta uma menor pos¬ 
sibilidade de apinhamentos dentarios futuros. 10 

Com o uso de mamadeiras, os padroes musculares e de mo- 
vimentagao mandibular sao totalmente diferentes. Os movi¬ 
mentos anteroposteriores sao pouco requeridos e primordial- 
mente sao executados os movimentos de abertura e 
fechamento, os quais estimulam pouco o crescimento mandi¬ 
bular. Alem disso, na alimentagao por mamadeira, o musculo 
bucinador apresenta-se hipertonico, podendo contribuir para 
a atresia maxilar. Ja a lingua torna-se hipotonica e assume 
uma posigao mais baixa e inadequada. Toda a musculatura 
bucal, incluindo a lingua, tern que se adaptar ao bico artificial. 
Ao contrario, no aleitamento materno, e o mamilo que apre¬ 
senta a capacidade de moldar-se a boca do bebe, adaptando- 
-se plenamente as estruturas bucais. Mesmo em criangas que 
realizaram aleitamento materno, a introdugao da mamadeira 
e capaz de interferir negativamente no desenvolvimento oro¬ 
facial, aumentando a prevalencia de ausencia de selamento la¬ 
bial, de posicionamento indesejado da lingua com hipotonici- 
dade lingual, de respiragao oral ou mista e atresia maxilar 1112 
(ver Capitulo 6 - Habitos orais). 

Assim, por diminuir a possibilidade de habitos de sucgao 
nao nutritivos (como o uso de chupeta ou sucgao de dedos), 
inibir o uso de mamadeira e estimular o crescimento e desen¬ 
volvimento orofacial, o aleitamento materno pode ser consi- 
derado urn fator de protegao para as maloclusoes. 

O leite humano e sua composigao em 
minerals 

Entre tantos beneficios da adogao do aleitamento materno, a 
interference na formagao dental e urn deles. As condigoes nu- 
tricionais nos primeiros 6 meses de vida influenciam positiva- 
mente no desenvolvimento de defeitos de esmalte nos primei¬ 
ros molares permanentes. 

A composigao do leite humano, ao contrario das formulas, 
e dinamica. Esse precioso fluido bioativo, cuja composigao va- 
ria do colostro ao leite maduro, pode ter sua composigao va- 
riando inclusive durante a mamada, de urn dia a outro e entre 
mulheres. Isto porque a produgao do leite humano, alem de 
dinamica, e unica de acordo com a fase da lactagao e atende a 
necessidade da crianga em cada mamada. 1314 


A ingestao de calcio por dia, adequada para os bebes de 0 a 
6 meses, e de, em media, 210 mg/100 mL, e de 250 
mg/100 mL para os bebes de 7 a 12 meses de idade. No leite 
humano, sao excretados em media entre 200 e 270 mg de cal- 
cio/dia. Esse valor e a referenda para o estabelecimento das 
necessidades do recem-nascido. 15 

No leite humano, a concentragao de certos minerais e oli- 
goelementos nao e afetada significativamente pela dieta ma- 
terna. 0 calcio e o mineral mais estavel em diferentes estagios 
de lactagao. 16 Mecanismos compensatorios, como a diminui- 
gao da excregao urinaria de calcio, entram em funcionamento; 
somente em casos extremos, as reservas e tecidos maternos 
sao depletados. 14 

A concentragao de minerais e menor no leite humano do 
que no de vaca e nas formulas; porem, no leite materno, a con¬ 
centragao esta adaptada as necessidades nutricionais e capa- 
cidades metabolicas do lactente. A relagao calcio-fosforo (2:1) 
no leite humano e fisiologica e facilita a absorgao de calcio 
pelo trato gastrointestinal do lactente. 15 

Ha variagoes na concentragao dos minerais no leite huma¬ 
no, sugerindo que isso ocorra para satisfazer o requerimento 
da nutrigao da crianga durante a primeira fase de vida. Esse 
achado corrobora a afirmativa de existir uma perfeita adequa- 
gao da composigao do leite humano as necessidades da crian¬ 
ga nas diferentes fases da lactagao. 17 

A necessidade de minerais e maior do que em adultos em 
razao do rapido crescimento corporal e tambem do elevado ni- 
vel de atividades metabolicas envolvidas no crescimento, ati- 
vidades fisicas e combates a infecgoes, dentre outros. 0 aten- 
dimento a essa demanda e feito pelo leite materno, ate que 
chegue a epoca do desmame. 1518 

Qualquer condigao que mantenha bons niveis de saude ge- 
ral durante os primeiros anos de vida tern repercussao positiva 
na qualidade do tecido dental formado nesse periodo, e o alei¬ 
tamento materno constitui-se em urn importante fator para a 
prevengao de doengas nos primeiros anos de vida, especial- 
mente as doengas infecciosas e a ma nutrigao. As alteragoes 
dentarias resultantes de doengas sistemicas e de ma nutrigao 
com maior significado clinico sao os defeitos de desenvolvi¬ 
mento do esmalte que, alem de consequencias esteticas, po- 
dem dificultar a higiene dental e favorecer o desenvolvimento 
de lesoes de carie. 

Os inumeros beneficios do aleitamento materno para a 
saude bucal tambem devem ser utilizados como incentivo a 
essa pratica. Os responsaveis devem ser informados sobre o 
seu papel na prevengao da carie dentaria, prevengao dos habi¬ 
tos de sucgao nao nutritiva (chupeta ou sucgao de dedos) e 
principalmente sobre a sua importancia no desenvolvimento 
das estruturas osseas e dos musculos da face, auxiliando na 
mastigagao e contribuindo para uma respiragao nasal adequa¬ 
da, prevenindo as maloclusoes e os disturbios da fala. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber que o aleitamento materno promove um 
desenvolvimento facial mais harmonico. 
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• Reconhecer que o aleitamento materno favorece o 
vinculo mae-crianga, o que facilitara as futuras agoes 
em educagao em saude, incluindo aquelas direcionadas 
para a adogao de habitos de higiene dental e de dieta 
compatfveis com a manutengao da saude bucal. 

• Entender que o aleitamento materno diminui a 
possibilidade de habitos bucais nao nutritivos, como o 
uso de chupeta ou a sucgao de polegar. 

• Lembrar que o aleitamento materno diminui a 
possibilidade de ocorrencia de defeitos de 
desenvolvimento do esmalte dentario. 
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Introdugao 

Quando se menciona o termo alimentagao, o primeiro aspecto 
pensado e a qualidade nutricional dos alimentos. Neste capi¬ 
tulo, outro ponto sera abordado: a interference direta da for¬ 
ma de uso dos alimentos na fungao mastigatoria e, por conse¬ 
quence, na saude bucal. 

Alem da importancia dos aspectos de higiene e consumo de 
agucar, o objetivo e como a textura e a consistence dos ali¬ 
mentos sao corresponsaveis por potencializar o desenvolvi- 
mento genetico do sistema estomatognatico, junto com a res¬ 
piragao nasal e a amamentagao nos seus aspectos de exercicio 
e desenvolvimento neuromuscular. 

Outro ponto importante a ser ressaltado e o conceito e, 
principalmente, o modelo do que e urn desenvolvimento nor¬ 
mal. De tao frequentes que tern se tornado, as atrofias (subde- 
senvolvimentos) e oclusopatias resultantes da disfungao mas¬ 
tigatoria (quase sempre associadas a respiragao oral ou mista), 
sao consideradas “normais” em sua aparencia (Figura IB). 

Ao nascimento, a relagao das bases osseas entre os maxilares 
e de retrusao mandibular (base ossea inferior mais retroposicio- 
nada que a superior). 0 movimento de ordenha do peito na 
amamentagao natural e o primeiro “aparelho” funcional que es- 
timula o desenvolvimento da mandibula para anterior, favore- 
cendo o correto alinhamento dos rodetes gengivais. Sobre essas 
bases irao irromper e se posicionar os dentes deciduos. 

Considerando a situagao ideal (amamentagao exclusiva), 
aos 6 meses de idade, inicia-se a introdugao da alimentagao 
complementar, que normalmente coincide com o imcio da 
erupgao dos dentes (guia incisal). Paralelamente, a alimenta¬ 
gao torna-se mais consistente, permitindo movimentos mais 
favoraveis. Em sequencia, irrompem os primeiros molares, au- 
mentando a eficiencia na moagem dos alimentos. A proxima 
etapa e a erupgao dos caninos. A associagao dos movimentos 
mandibulares mais horizontalizados com os estimulos prove- 
nientes da lingua, bucinadores e demais musculos da cavida- 
de oral orientam a diregao de erupgao desses dentes no arco. A 
posigao dos caninos e urn dos determinantes para se atingir a 


eficiencia mastigatoria futura e, consequentemente, o bom 
desenvolvimento do sistema estomatognatico ao longo dos 
proximos 5 a 6 anos. Os segundos molares completam a denti- 
gao decidua, deixando-a apta para a alimentagao da familia. 

0 desenvolvimento do potencial genetico do sistema esto¬ 
matognatico e modulado pelas aferencias perifericas e por ou- 
tras fungoes essenciais, como a respiragao nasal e a deglutigao. 
Assim como a atividade fisica tern relagao com a trofia da mus- 
culatura esqueletica do corpo, a mastigagao e o elemento trofi- 
co da cavidade oral e da face. Para se ter ideia da importancia 
desses estimulos, ao imcio da troca dos dentes deciduos pelos 
permanentes (5 a 6 anos), o crescimento craniofacial deve ter 
atingido cerca de 80% do seu tamanho total. 1 

Este capitulo visa a relacionar as fases de desenvolvimento 
normal da dentigao decidua com as orientagoes ideais para 
alimentagao dentro do conceito de puericultura. 



Figura 1 (A) Crianga com desenvolvimento compativel 
com a idade. (B) Crianga de 6 anos e 4 meses com falta de 
espago para trocas dentarias 
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Respiragao nasal e amamentagao - 
Preparagao dos musculos da mastigagao 

A respiragao e um dos primeiros estimulos de excitagao neural 
do recem-nascido. Por meio dos receptores nas fossas nasais, 
o sistema nervoso central (SNC) e informado sobre as condi- 
goes do ar inspirado. Dentro das condigoes fisiologicas nor¬ 
mals, instaura-se uma fungao correta, favorecendo o bom de- 
senvolvimento da face e posicionamento dos dentes e tonus 
musculares. 2 

Outro estimulo neural para desenvolvimento do sistema 
estomatognatico e a excitagao bilateral e simultanea das arti- 
culagoes temporomandibulares (ATM). 0 movimento de or- 
denha executado durante a amamentagao promove, entre 
tantos outros beneficios, o exercicio necessario para o grupo 
muscular que depois sera requisitado para a mastigagao, alem 
de potencializar a corregao do retrognatismo mandibular fisio- 
logico caracteristico dos recem-nascidos 2 (Figura 2). 

Alem dos muitos beneficios ja conhecidos do leite materno, 
a variagao do seu conteudo em fungao da dieta materna tam- 
bem tern influencia na posterior aceitagao dos outros alimen- 
tos por parte da crianga. 3 

A literatura mostra que o uso inadequado e prolongado da 
mamadeira pode interferir negativamente no selamento labial, 
na postura de repouso da lingua, na respiragao nasal e no de¬ 
senvolvimento normal do maxilar superior quando se compa- 
ra com criangas que nunca usaram mamadeira. 4 A partir dos 
12 meses, as criangas refinam suas habilidades motoras, ex- 
pandindo a aceitagao alimentar, e ja sao capazes de lidar com 
liquidos em copos abertos. Uma boa orientagao e que deixem 
os copos com bicos para situagoes pontuais, por exemplo, em 
passeios. 5 

Fungao mastigatoria 

A mastigagao e uma atividade sensoriomotora cujo objetivo 
principal e preparar o alimento na cavidade bucal para ser de- 
glutido. Como outras fungoes vitais, e um reflexo condiciona- 
do e aprendido, resultante da interagao do sistema motor-efe- 



Figura 2 Retrognatismo fisiologico, normal para o bebe 
recem-nascido (A), e desenvolvimento esperado apos 6 
meses de amamentagao exclusiva, respiragao nasal e sem 
habitos nocivos (B). 


tor (musculos, ossos, articulagoes, dentes e tecidos moles) 
com as aferencias perifericas. 6 ' 8 

Apreensao, corte, trituragao e moagem dos alimentos pelas 
estruturas bucais acontecem mesmo na ausencia de dentes. 
Com o alimento na cavidade bucal, ha a analise pelo SNC do 
status desse bolo alimentar; uma vez detectado que nao ha 
mais necessidade de ele ser processado (mastigado), sao dis- 
parados os comandos motores dos musculos da mastigagao fi- 
nalizando o processo, ou seja, ocorre o transporte do bolo pela 
lingua ate o ponto de deflagragao da deglutigao. 6 ' 8 

A retroalimentagao (feedback ) gerada pelas aferencias peri¬ 
fericas (basicamente pelos alimentos) tern muita influencia, 
tanto no tempo e no numero de ciclos como no componente 
horizontal (lateral) do movimento mandibular. Quanto mais 
consistente e o alimento, mais ciclos sao necessarios para seu 
processamento e maior o tempo que permanece na cavidade 
bucal. Na mesma relagao, maior e o componente horizontal 
do movimento. Uma maior exigencia desse padrao lateral de 
movimentagao resulta em um melhor estimulo de crescimen- 
to e desenvolvimento do sistema como um todo. 6 ' 8 

Estudos atuais tern demonstrado que os diferentes padroes 
ritmicos da mastigagao seguem trajetorias de desenvolvimen¬ 
to distintas e que sao consistencia-dependentes desde tenra 
idade (7 meses). 8 9 Outros estudos relacionam as dificuldades 
de aceitagao dos alimentos mais consistentes aos 7 anos com 
o adiamento da introdugao de pedagos mais resistentes na pa- 
pinha para alem do 2 e semestre de vida. 10 

Embora aparentemente simples, os movimentos orofaciais 
ritmicos produzidos durante a mastigagao exigem coordena- 
gao de diversos musculos da mandibula, da face e da lingua. A 
exemplo de outras fungoes ciclicas, como respiragao e locomo- 
gao, o padrao ritmico desses musculos e determinado por uma 
rede de celulas neuronais designada CPG - do ingles, central 
pattern generation -, um sistema central gerador de padrao. 71112 

A CPG da mastigagao esta localizada no tronco encefalico, e 
a maioria dos neuronios de sua composigao esta ligada ao nu- 
cleo motor e nucleo facial do trigemeo. Seus mecanismos bio- 
logicos permitem que os impulsos provenientes do SNC e dos 
receptores perifericos (em mucosa, nos fusos musculares e 
nos ligamentos periodontais) que chegam ao nucleo interajam 
com as propriedades ritmicas de seus neuronios para ajustar e 
adaptar o movimento a dureza do alimento e, assim, estabele- 
cer o padrao ritmico da mastigagao. E essa riqueza de impul¬ 
sos perifericos no 2 e semestre de vida que influencia direta- 
mente a formagao da CPG e o futuro ritmo mastigatorio na 
dentigao madura. 810 

Para o profissional de saude, em especial quern se dedica a 
puericultura, a associagao dos estudos de pesquisa com a 
orientagao da pratica aos cuidadores e de extrema importan- 
cia para que o objetivo de saude, bem-estar e pleno desenvol¬ 
vimento das criangas seja alcangado pelas familias. 

Portanto, relacionando a orientagao de como introduzir a 
alimentagao complementar aos conceitos de neurofisiologia 
da mastigagao (formagao da CPG, exercicio da musculatura 
apropriada), aspectos como tipo do alimento e o tempo do seu 
processamento na cavidade bucal tornam-se fundamentais. 13 
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Alimentagao complementar e o 
desenvolvimento da dentigao decidua 

Os Departamentos Cientificos de Nutrologia e de Aleitamento 
Materno da Sociedade Brasileira de Pediatria (SBP) adotam a 
orientagao da Organizagao Mundial da Saude (OMS) e do Mi¬ 
nisters da Saude (MS) para que se recomende o aleitamento 
materno exclusivo ate os 6 meses de idade. A partir dessa ida- 
de, inicia-se a alimentagao complementar, que deve ser espes- 
sa desde o imcio e oferecida com colher. Nessa idade, a maio- 
ria das criangas atinge estagio de desenvolvimento com 
maturidade fisiologica e neurologica e atenuagao do reflexo de 
protrusao da lingua, o que facilita a ingestao de alimentos se- 
missolidos. As enzimas digestivas sao produzidas em quanti- 
dades suficientes, razao que habilita as criangas a receber ou- 
tros alimentos alem do leite materno. 14 

Se mais espessas e consistentes, as refeigoes apresentam 
maior densidade energetica (caloria/g de alimento) quando 
comparadas com as dietas diluidas, como sucos e sopas ralas 
ou mamadeiras de leite. A partir dos 7 meses de idade, pode- 
-se oferecer a crianga pedagos de alimentos solidos de pouca 
consistency para que coma ou manipule, sempre sob a super- 
visao de urn adulto. 14 A aceitagao de diferentes texturas pela 
crianga e maior quando ela pode manipular o alimento e prin- 
cipalmente se for feito nessa idade. 810 

0 inverso tambem e bem relacionado na literatura. Em ter- 
mos praticos, apos o 1° ano, pode-se dizer que a crianga que 
esta acostumada a comer comida pastosa ou liquefeita e to- 
mar varias mamadeiras ao dia tera mais dificuldades em exe- 
cutar movimentos de lateralidades com alimentos mais con¬ 
sistentes. Esse comportamento tern direta relagao com 
treinamento neurologico. Demonstrou-se que a crianga tende 
a sorver urn semissolido apos ter ingerido alimentos tipo pure 
e, por outro lado, apos ingerir alimentos solidos (urn tipo de 
anel de cereal seco), ela tende a “mascar” cubos de gelatina 
(semissolidos). Este e mais urn estudo que afirma a importan¬ 
ce do feedback sensorial na resposta efetora motora. 15 

A sequencia de irrupgao favoravel corrobora as orientagoes 
praticas alimentares. Uma vez irrompidos os dentes incisivos 
e estabelecida a guia incisal (Figura 3), a crianga ja esta apta a 



Figura 3 Guia incisal - esta relagao de toque entre incisivos 
produz reflexos de excitagao eletrica neural nos musculos 
da mastigagao mais intensa que na ausencia do contato. 


fazer o movimento de corte. Os pais/cuidadores devem segu- 
rar o alimento em pequenas fatias e incentivar que ela busque 
corta-los bem frontalmente. Esse tipo de exercicio (avango 
mandibular com movimento de cisalhamento pelos bordos 
dos incisivos) deve estar em harmonia com as refeigoes, para 
que nao interfira na quantidade de nutrientes e calorias dia¬ 
rias necessarias para o desenvolvimento da crianga. Sucos, 
agua e leite tambem ja podem ser dados em copos abertos, 
evitando a instalagao de habitos nocivos de sucgao (Figura 4). 

Como foi dito anteriormente, os elementos solidos das pa¬ 
pas sao os responsaveis pela estimulagao do componente late¬ 
ral do movimento mandibular. Pequenos cubos de legumes le- 
vemente cozidos (“al dente ”) sao excelentes fontes de estimulo 
sensorial, informando ao SNC que o bolo alimentar nao esta 
pronto para ser deglutido e necessita de processamento pelos 
musculos mastigatorios. 0 fato de a crianga poder pegar o ali¬ 
mento com a mao incentiva a aceitagao. Deve-se lembrar que a 
mastigagao e uma fungao adquirida e deve ser ensinada. 0 cui- 
dador deve fazer gestos para que a crianga o imite e estar aten- 
tos para nao colocar muitos pedagos de uma so vez na boca. 

Para evitar possiveis engasgos, o cuidador deve, desde o come- 
go, ensinar o bebe a reconhecer os pedagos para continuar a pro- 
cessa-los. Fmtas com pequenos “tropegos” sao excelentes para 
esse exercicio e podem ser usadas como brincadeiras no momen¬ 
ta do lanche: “onde esta o carocinho? Ache-o com a lingua”, “Colo- 
que-o para urn lado, agora para o outro”, “Ponha-o para fora...”. 



Figura 4 Cuidador propiciando crianga aprender a cortar o 
alimento (A) e a tomar agua sem uso de bicos artificiais - 
transigao para o copo aberto (B). 
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Com a erupgao dos molares, a crianga que ja esta habituada 
aos movimentos mais horizontalizados comega a ganhar efi- 
ciencia na moagem. Pode receber alimentos mais resistentes, 
por exemplo, cenoura crua. Bifes e coxinha da asa de frango 
podem ser oferecidos inteiros para as criangas quando ja en- 
tendem que podem tirar pedagos com os proprios dentes e de- 
pois mastiga-los (Figura 5). 

Nessa fase, os movimentos verticais caracteristicos da suc- 
gao devem ser reduzidos para que nao interbram na posigao 
dos caninos. Caninos mal posicionados promovem o trava- 
mento dos movimentos mandibulares de lateralidade e res- 
tringem a ebciencia mastigatoria. 

E interessante entender o conceito de que nao e a crianga 
que tern que amadurecer para ingerir determinados tipos de 
alimentos, e sim o inverso: e o aprendizado com esses alimen¬ 
tos que promoverao a maturagao do seu sistema mastigatorio, 
sempre com supervisao e orientagao (Tabela 1). 

Cronologicamente, os dentes inferiores irrompem antes dos 
superiores. Quando o estabelecimento da dentigao decidua 
ocorre sob os estimulos favoraveis descritos, a fungao mastiga¬ 
toria amadurece corretamente, ou seja, com a atrigao do maior 
numero de contatos das faces oclusais durante o ciclo. 16 



Figura 5 Crianga exercitando a fungao de corte e 
estimulando crescimento mandibular. 


No desenvolvimento bsiologico com ebciencia mastigatoria, 
os movimentos mandibulares sao livres, sem impedimentos no 
sentido horizontal (direita, esquerda e para a frente) com bom 
tonus muscular. A estrutura ossea da mandibula e mais com- 
pacta do que a dos ossos maxilares e tern urn movimento de for- 
ga ativo - papel importante para a remodelagao ossea do siste¬ 
ma e consequente estabelecimento do piano oclusal. Aos 6 
anos, a maturagao pode ser observada pelas bordas abrasiona- 
das (planas) dos dentes deciduos, com contatos nas lateralida- 
des e espagos (diastemas) entre os dentes anteriores (Figura 6). 



Figura 6 Dentigao madura com espagamento entre dentes 
(diastemas), mandibula com liberdade de movimentos 
(equilibrados e eficientes) e boa acomodagao dos incisivos 
permanentes. 


Tabela 1 Exemplos de alimentos e exercfcios para a mastigagao 


O que 

Como 

Para que 

Fatias de frutas: pera, mamao, banana, melao, maga 

Segurar frontalmente. Falar para 
morder 

Estimular o cisalhamento, com os rebordos 
e depois com os dentes 

Cubos de legumes “al dente batata, cenoura, 
abobrinha 

Biscoitos secos (sem agucar) 

Deixar que a crianga pegue, ir 
diminuindo o ponto de cocgao 
para oferecer mais resistencia 

Estimular o componente horizontal pela 
lateralizagao do alimento com a lingua 

Bifes, coxinhas de frango inteiras. Bandas de laranja 

Sempre supervisionado 

Fortalecimento da musculatura 
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Nessas condigoes, ocorre a troca dos incisivos deciduos pe- 
los permanentes, e os primeiros molares permanentes irrom- 
pem diretamente do rebordo, atras dos segundos molares de¬ 
ciduos. Inicialmente, instala-se uma sobremordida fisiologica 
dos incisivos permanentes, uma vez que os molares ainda nao 
atingiram a dimensao vertical total. Por volta de 9 a 10 anos, 
acontecem as trocas dos molares deciduos dando lugar aos 
pre-molares e caninos. Os segundos molares permanentes ir- 
rompem por tras dos primeiros com novo aumento da dimen¬ 
sao vertical. Da mesma forma que para a dentigao decidua, a 
mastigagao e o motor do desenvolvimento nos tres pianos: 
transversal, vertical e sagital (Figura 7). 

Em condigoes de funcionamento ideal, a evolugao da den¬ 
tigao permanente sera semelhante a experimentada pela den¬ 
tigao decidua, desde sua erupgao ate os 12 anos. Assim, ocor- 
rerao abrasoes nos molares e nos incisivos, avango mandibular, 
abertura do angulo goniaco, movimentos amplos de laterali- 
dade, diminuigao da curva oclusal e estabelecimento das tra- 
jetorias condilares. Gragas ao movimento funcional da masti¬ 
gagao, e estabelecido o piano oclusal fisiologico, cuja curva 
depende das trajetorias condilares, do trespasse dos incisivos 
e das alturas das cuspides. 2 

Disfungoes mastigatorias 

A falta de vedamento labial e a postura baixa de lingua sao urn 
dos pontos de partida para o desenvolvimento da disfungao 
mastigatoria no bebe. Em geral, estao associadas ao uso inten- 


so e prolongado de bicos artificiais e a falta de estimulo ali- 
mentar (papas muito pastosas). 

0 aleitamento com uso da mamadeira nao exige da muscu- 
latura o mesmo exercicio exigido pela amamentagao. Se per- 
sistente apos os 9 meses, induz a urn padrao vertical de movi- 
mentagao da mandibula. Alem disso, a presenga do bico 
artificial condiciona uma postura lingual baixa, impede o to¬ 
que no palato no momento da deglutigao e ele torna-se ogival 
e atresico. Nessas condigoes de musculatura menos tonifica- 
da, rebordos possivelmente nao alinhados no sentido antero¬ 
posterior e padrao vertical mais intenso de movimentagao 
mandibular, podem surgir alguns dos problemas para a futura 
oclusao dos dentes deciduos. A nao corregao do retrognatismo 
fisiologico gera a sobremordida. 0 padrao vertical predomi- 
nante, aliado a falta de estimulo da lingua no palato, na fase de 
erupgao de caninos, direciona sua implantagao mais “fecha- 
da”, travando o desenvolvimento mandibular. Associando-se 
a uma possivel atresia da base ossea superior, pode ocorrer o 
cruzamento dos dentes posteriores. Tudo isso comega a acon- 
tecer antes de se completar o 1- ano de vida (Figura 8). 

Isso significa que, se ate os 6 anos nao ocorreu estimulo 
funcional necessario para o correto desenvolvimento, dificil- 
mente havera a corregao espontanea das oclusopatias. Existe 
ainda o agravante de que os dentes permanentes sao sempre 
maiores em tamanho e numero do que os dentes deciduos 
(exceto o segundo pre-molar). Portanto, dependem dos dias¬ 
temas que devem aparecer por meio do desenvolvimento dos 



Figura 7 Dentigao permanente: desenvolvimento completo e equilibrado. 
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ossos maxilares. A troca da dentigao inicia por volta dos 6 
anos de idade, com a irrupgao dos incisivos inferiores. Quando 
ha atrofia maxilomandibular, os espagos sao insuficientes 
para o correto posicionamento dos dentes permanentes. Ocor- 
rem apinhamentos anteriores, sendo muito frequente os cani- 
nos superiores irromperem externamente ao arco, por serem 
os ultimos dentes dessa fase (Figura 9). Por volta dos 18 anos, 
deveriam irromper os terceiros molares (“dentes do siso”), que, 
por falta de desenvolvimento anteroposterior do corpo mandi¬ 
bular, muitas vezes beam inclusos em diversas mas posigoes, 
fadados a remogao cirurgica 2 (Figura 10). 

“E bem provavel, que a maioria das alteragoes oclusais, con- 
sideradas de origem ‘genetica’ ou ‘desconhecida’, tenham se 


iniciado na fungao oclusal e neuromuscular alterada desde 
muito cedo.” 17 

Consideragoes finais 

Dentes bem posicionados permitem uma fungao vigorosa e 
equilibrada, fruto de urn processo de maturagao da primeira 
dentigao, tendo como resultado a ehciencia mastigatoria e o 
preparo das arcadas (desenvolvimento pleno) para o imcio 
das trocas dentais. Para que esse circulo virtuoso se estabele- 
ga, e fundamental uma alimentagao dura, seca e hbrosa. 18 
“A fungao cria o orgao, o orgao proporciona a fungao.” 2 
Os artigos que discutem mastigagao podem ser divididos 
em dois grupos: os que investigam a disfagia nos bebes e nao 



Figura 8 Oclusopatias associadas ao torque negativo 
(inclinagao para palatino) de caninos e molares por 
desarmonia da musculatura. (A) Sobremordida patologica 
em crianga de 6 anos. (B) Inclinagao desfavoravel de 
caninos superiores em associagao a mordida aberta por 
habito de suegao nao nutritiva. (C) Mordida cruzada do 
lado direito, que deve ser corrigida o quanto antes. 




Figura 10 Terceiros molares (dente do siso) impactados 
por falta de espago para erupgao. 
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tern dentistas em sua equipe; e o grupo que, em geral, e forma- 
do por dentistas e investiga a mastigagao em criangas maiores 
e adultos, mas nao considera os aspectos neurologicos de for- 
magao da CPG. Mais estudos ligando os dois aspectos sao ne- 
cessarios. 

Atualmente, os quadros de disfungao do sistema estoma- 
tognatico, resultantes de alteragoes do desenvolvimento, es- 
tao se tornando tao frequentes que tern sido encarados como 
normais. Sorrisos bonitos, mas disfuncionais, passam desper- 
cebidos por varios anos ate que realmente gerem urn proble- 
ma visivel (Figura 11). Ha que se conhecer o normal para cada 
idade para acompanhar as mudangas que vao ocorrer e evitar 
que posteriormente se tornem quadros patologicos. 

Para uma crianga de 2 anos, e normal (apesar de menos fa- 
voravel) os dentes estarem bem juntos. Nao e o caso para a 
mesma crianga aos 6 anos, cujo crescimento das bases osseas 



Figura 11 Oclusopatia funcional: aspecto harmonioso de 
uma dentigao bem desenvolvida, porem com movimentos 
mandibulares desequilibrados e ineficientes (notar a 
ausencia de toque nos molares em lateralidade). 


deveria ter acontecido por estimulo funcional correto, abrindo 
espagos entre os dentes deciduos (diastemas) e evitando o 
apinhamento na dentigao permanente. 

Outra questao importante e o encaminhamento da crianga 
para o odontopediatra, que esta habilitado para lidar com as 
questoes peculiares da crianga pequena (em especial com 
comportamento para a avaliagao funcional), em vez do “den- 
tista da fanrilia”, que muitas vezes deixa de identificar possi- 
veis alteragoes e fazer o encaminhamento para urn tratamento 
oportuno. Uma vez constatada a disfungao, os odontopedia- 
tras e os especialistas em ortopedia funcional dos maxilares 
dispoem de recursos e tecnicas para efetuar o tratamento, nao 
sendo necessario esperar que a crianga cresga. Muitas vezes, o 
que poderia ser simples acaba se agravando. 

Discussoes sobre desenvolvimento normal da crianga e a 
pratica de uma puericultura que esteja atenta as demandas 
funcionais sao importantes para que as situagoes de subde- 
senvolvimento estrutural do ser humano nao sejam vistas, no 
futuro, como normais. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Entender por que a alimentagao (exercicio muscular) e 
fundamental para o desenvolvimento da fungao 
mastigatoria. 

• Ter conhecimento sobre estimulos neurologicos de 
desenvolvimento do sistema que controla o ritmo 
mastigatorio. 

• Reconhecer um padrao vertical de mastigagao que 
pode retardar o crescimento mandibular. 

• Orientar quanto ao uso dos bicos artificiais, que 
alteram a postura lingual, o padrao respiratorio e, 
consequentemente, a fungao mastigatoria. 

• Encaminhar os pacientes a partir dos 6 meses para que o 
odontopediatra possa reforgar as orientagoes alimentares 
e acompanhar o desenvolvimento das arcadas dentarias, 
prevenindo ou tratando o estabelecimento de possfveis 
oclusopatias (estaticas e funcionais). 
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CAPITULO 6 


HABITOS ORAIS 


Junia Maria Cheib Serra-Negra 
Isabela Almeida Pordeus 


Sucgao fisiologica e patologica 

Habito e conceituado como uma modalidade motriz, geral- 
mente inconsciente, que se manifesta pela repetigao de costu¬ 
mes. Ainda dentro do utero materno, a crianga ja repete certos 
comportamentos. Sugar e um deles. A sucgao e considerada a 
primeira atividade muscular coordenada do bebe. 1 

Considerada um reflexo inato, a sucgao digital e observada 
na 29- semana de vida intrauterina e representa o padrao de 
comportamento mais primitivo do ser humano. 0 trabalho 
muscular ocorrido nessa fase tern por objetivo fortalecer a 
musculatura perioral e conduzir a satisfagao das necessidades 
nutricionais da crianga, ou seja, a crianga tera forga muscular 
suficiente para conseguir mamar. 1 

Aleitamento natural e artificial 

0 alimento de melhor valor nutricional para a crianga vem da 
pratica do aleitamento materno. Sorver o leite da mae e um fa- 
tor protetor para as criangas e reduz o risco de mortalidade. 2 
Alem disso, um importante trabalho muscular ocorre durante 
o ato de mamar, favorecendo o desenvolvimento harmonioso 
da face, alem de ajudar a desenvolver padroes normais de res- 
piragao e de deglutigao. 3 

A Organizagao Mundial da Saude (OMS) recomenda que a 
crianga receba aleitamento materno exclusivo por pelo menos 
6 meses, seguido por sua continuidade com adigao de alimen- 
tos complementares durante 1 ano 2 e que o aleitamento artifi¬ 
cial com mamadeira nao seja estimulado. 3 ’ 4 

Apesar dessa recomendagao da OMS, observa-se que a pre- 
Valencia do aleitamento exclusivo por, pelo menos, 6 meses e 
menor (14%) do que a da alimentagao mista que associa o alei¬ 
tamento natural com a mamadeira (62,9%). 5 

Criangas aleitadas ao seio da mae estao menos propensas a 
apresentarem habitos de sucgao nao nutritiva e, consequente- 
mente, menos propensas a apresentarem desarmonias nas ar- 
cadas dentarias, denominadas maloclusoes. 2 ’ 4 ' 8 

Durante o ato de amamentar, a crianga dispende muita 
energia e toda sua musculatura perioral trabalha intensamen- 


te, causando um cansago. Consequentemente, o bebe fica 
cansado e tende a dormir, nao sentindo necessidade de levar a 
mao, a chupeta e/ou outros objetos a boca. 6 Outra explicagao 
para essa associagao e de que o aleitamento materno e capaz 
de satisfazer a crianga tanto nutricionalmente quanto afetiva- 
mente, o que levaria a uma tranquilidade e nao traria a neces¬ 
sidade de levar objetos a boca. 16 

Desarmonias nas arcadas dentarias 

Os habitos de sucgao nao nutritiva sao caracterizados pela 
sucgao digital e/ou de chupeta. Quando esses costumes fa- 
zem parte da vida da crianga, fora do padrao fisiologico da suc¬ 
gao, eles podem desencadear desarmonias nas arcadas denta¬ 
rias, como mordida aberta anterior, mordida cruzada posterior 
e alteragoes no trespasse anterior das arcadas, denominadas 
alteragao de overjet (Figura l). 5 ’ 7 

A mordida aberta anterior caracteriza-se pelo encontro dos 
dentes posteriores com uma abertura na regiao anterior, ocor- 
rendo um trespasse negativo, chamado overbite zero (Figura 
1A). A mordida cruzada posterior e a inversao da forma normal 
da oclusao dos dentes posteriores: dentes superiores ocluem 
mais internamente em relagao aos dentes posteriores, estabe- 
lecendo, assim, um cruzamento (Figura IB). 

Na regiao anterior, deve ocorrer um trespasse entre os inci- 
sivos do arco superior e os do arco inferior, sendo normal que 
os superiores cubram um tergo da borda incisal dos inferiores. 
Em situagoes de alteragao de trespasse horizontal ( overjet ), ha 
uma projegao dos incisivos do arco superior com valor maior 
que 3 mm (Figuras 1C1 e 1C2). 8 

As consequencias dos habitos orais na harmonia das arca¬ 
das dependem da frequencia e da duragao desses costumes. 
Na literatura, ha diferentes associagoes em diferentes culturas. 
Um estudo transversal demonstrou que criangas com curto 
periodo de amamentagao (< 6 meses) apresentaram 4 vezes 
mais chance de possmrem o habito de chupeta. Criangas com 
habito de sucgao de chupeta por mais de 3 anos evidenciaram 
mais chance de terem alteragoes no trespasse anterior hori- 
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zontal (overjet), e aquelas com habito de sucgao digital prolon- 
gado estiveram mais propensas a mordida aberta anterior. 5 
Entretanto, um estudo longitudinal veribcou que o uso pro- 
longado de chupeta favoreceu a mordida aberta anterior. 8 

Apesar de a OMS preconizar que a mamadeira nao seja uti- 
lizada como artefato de alimentagao infantil, ha um forte com- 
ponente cultural que envolve o aleitamento artificial. 1 0 uso 
prolongado da mamadeira tambem pode desencadear desar¬ 
monias, como foi constatado em um estudo brasileiro em que 
criangas aleitadas com mamadeira estiveram mais propensas 
a mordida aberta anterior (PR = 1,74; IC 95% l,24-2,44). 9 

Em um trabalho de revisao sistematica, veribcou-se que 
nao ha conbrmagao da associagao entre o tipo de aleitamento 
e maloclusoes. Os autores conclmram que estudos longitudi¬ 
nal devem ser estimulados para que haja comprovagao dessa 
associagao. 4 

As desarmonias oclusais podem afetar fungoes importan- 
tes do organismo. Alteragoes de respiragao, deglutigao e fala 
podem estar associadas com a presenga de maloclusoes. 7 8 

0 respirador bucal tende a apresentar atresia de palato, hi- 
potonicidade dos musculos orbiculares, ressecamento dos la- 



C2 


Figura 1 Desenhos esquematicos de maloclusoes. (A) 
Mordida aberta anterior. (B) Mordida cruzada posterior. 
(Cl) Overjet de 3 mm. (C2) Overjet > 3 mm. 

(Arte de Serra-Negra JM.) 


bios pela falta de selamento e frequentes crises de tonsilites e 
faringites. Alem disso, o fato de a crianga bear com a boca en- 
treaberta favorece o ressecamento das gengivas na regiao an¬ 
terior, o que pode predispor a gengivite. A atresia maxilar favo¬ 
rece a mordida cruzada posterior (Figura IB). 7 

Alteragoes no trespasse anterior das arcadas podem in- 
buenciar no padrao de deglutigao e fala. A mordida aberta an¬ 
terior dibculta que, durante a deglutigao, haja o vacuo neces- 
sario para essa fungao, e a lingua interpoe-se entre as arcadas, 
o que favorece tambem alteragoes de fala, principalmente dos 
fonemas “s” e “z” Palavras com esses fonemas sao pronuncia- 
das com sonidos sibilantes. 6 

Idade de abandono dos habitos de sucgao 
nao nutritiva 

Criangas portadoras de habitos orais por mais de 2 anos de 
idade apresentam maior chance de apresentarem maloclu¬ 
soes (OR=14,7; IC 95% 7,1-30,5). 7 As desarmonias das arcadas 
dentarias podem se autocorrigir se o habito de sucgao nao nu¬ 
tritiva for removido precocemente. 8 Em um estudo longitudi¬ 
nal, observou-se que, em 70% das criangas cujo habito de suc¬ 
gao de chupeta foi removido ate os 2 anos de idade, houve 
corregao espontanea. 8 Portanto, se o habito nao estiver na 
vida da crianga apos 2 anos de idade, aumenta a chance de au- 
tocorregao. Quanto mais velha a crianga, mais chance de se- 
quelas em sua arcada dentaria, o que torna praticamente im- 
possivel ocorrer autocorregao das desarmonias. 8 Se habitos de 
sucgao nao nutritiva persistirem na fase de dentigao mista, 
pode-se abrmar que a corregao de desarmonias acontecera 
com o uso de aparelhos ortodonticos. 8 

As maloclusoes e a desarmonias de crescimento facial nao 
estao apenas associadas a presenga de costumes adquiridos 
no decorrer da vida dos individuos. Pode ocorrer uma inbuen- 
cia genetica e do padrao facial da crianga/adolescente que o 
predisponha a apresentar essas alteragoes. 3 

Existem dois padroes faciais importantes na analise do 
portador de habitos orais: os braquicefalicos (Figura 2A) e os 
dolicocefalicos (Figura 2B). Dolicocefalicos caracterizam-se 
por um rosto oval, cuja musculatura facial tern uma fraca toni- 
cidade. Braquicefalicos apresentam rosto quadrado com ten- 
dencia a uma forga muscular importante, principalmente do 
musculo masseter. Habitos de sucgao nao nutritiva em crian¬ 
gas dolicocefalicas tornam-nas predispostas ao desenvolvi- 
mento desarmonioso do andar inferior da face, deixando-o 
mais ovalado e alongado. 0 mesmo nao ocorre nos braquicefa¬ 
licos. E importante levar em consideragao essa caracteristica 
genetica do padrao facial porque a soma de fatores geneticos 
com a presenga de estimulos externos que desencadeiam ma¬ 
loclusoes podem agravar quadros de desarmonias na face, as 
quais hcarao registradas nas caracteristicas do individuo, mes¬ 
mo depois de submetidas a tratamento ortodontico. 3 A corre¬ 
gao de alteragoes esqueleticas, em alguns casos, so e possivel 
mediante cirurgias bucomaxilofaciais, dai a importancia da 
prevengao dessas desarmonias. 

A farmlia tern importante papel no tipo de habito, na dura- 
gao e na forma de abandono dos costumes. Quando a farmlia 
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Figura 2 Padroes faciais. (A) Braquicefalicos. 
(B) Dolicocefalicos. 

(Arte de Serra-Negra JM.) 


constata que os habitos de sucgao nao nutritiva estao causan- 
do transtornos fisicos e emocionais na crianga, em geral to- 
mam-se medidas bruscas de erradicagao do habito, com utili- 
zagao de substancias amargas/pimentas, contengao da mao/ 
dedos, castigos, etc. A remogao brusca de urn costume da in- 
fancia pode levar a substituigao por outro habito, se a raiz do 
problema nao for trabalhada. 0 habito de onicofagia (roer as 
unhas) e o habito de substituigao mais prevalente entre as 
criangas na fase escolar. A prevalencia da onicofagia entre 
criangas e de 38%, e quando as maes tambem possuem o ha¬ 
bito, ha 4 vezes mais chance de a crianga tambem apresenta- 
-lo. * 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 Esse comportamento familiar retrata que ha urn compo- 
nente emocional forte que envolve os costumes adotados 
pelas criangas, e isso reforga a importancia de se promover 
campanhas educativas com o intuito levar conhecimento as 
comunidades sobre os habitos orais e suas sequelas. 

0 odontopediatra deve participar do desenvolvimento da 
crianga o mais precocemente possivel e, alem disso, equipes 
multidisciplinares, envolvendo enfermagem, pediatria, otorri- 
nolaringologia, psicologia, fonoaudiologia e ortodontia, de- 
vem trabalhar em parceria para estimular a promogao da sau- 
de, com uma visao holistica do paciente. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Diferenciar a sucgao fisiologica da sucgao patologica. 

• Identificar as desarmonias oclusivas. 

• Motivar pais e responsaveis a remogao dos habitos 
nocivos. 
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CAPITULO 7 


DISTURBIOS DE OCLUSAO - 
RECONHECIMENTO, 

prevencao, orientacao 

Marcos Nadler Gribel 
Junia Maria Villefort Silva 
Mara Lucia Rufato Cardoso 
Bruno Frazao Gribel 


Introdugao 

A oclusao dentaria e o ato de aproximar e tocar os dentes, ou 
mesmo antes de eles estarem na cavidade oral, com o bebe to- 
cando os rodetes gengivais - acontece em raros momentos da 
vida de um ser humano. Ocorre somente por poucos milisse- 
gundos no ato de deglutir a saliva ou no final do ciclo mastiga- 
torio, quando o bolo alimentar devidamente triturado esta 
pronto para ser deglutido. Isso representa um total de apenas 
20 minutos, dos 1.440 minutos de um dia na Terra. No entan- 
to, uma oclusao dentaria adequada, apesar da brevidade e da 
rapidez com que se manifestam os contatos dentarios, pode 
influir positivamente na qualidade de vida e no bem-estar do 
individuo, alem de contribuir para o desenvolvimento de faces 
harmonicas e saudaveis. Contudo, apenas o encaixe apropria- 
do dos dentes nao e suficiente para se obter uma oclusao apro- 
priada. Os dentes sao como as pontas de iceberg; representam 
apenas uma pequena parte do sistema estomatognatico. 

Normoclusao 

E representada pelos dentes bem encaixados, com bases os- 
seas bem relacionadas (maxila e mandibula) e boa relagao das 
estruturas das articulagoes temporomandibulares (ATM), 
bem como equilibrio e atividade adequada da neuromuscula- 
tura. As caracteristicas de normoclusao variam e modificam 
de acordo com o estagio de desenvolvimento da dentigao. 0 
que pode ser classificado como “normal” ou “usual” em uma 
determinada etapa do desenvolvimento do sistema estoma¬ 
tognatico pode ser considerado como improprio em outros 
momentos do desenvolvimento desse complexo sistema, que 
participa de fungoes nobres e essenciais para a sobrevivencia e 
saude do individuo. 

Oclusopatia 

Seu oposto e a oclusopatia, maloclusao ou dentes tortos, pre¬ 
sente e observavel em cerca de 73% das criangas na segunda 
infancia - entre 3 e 6 anos de idade aproximadamente - quan¬ 
do a dentigao decidua (“dentes de leite”) esta instalada e em 


maturagao. 1 E um importante problema de saude oral, alta- 
mente incidente e prevalente, embora nao seja considerado 
uma doenga pela Organizagao Mundial da Saude (OMS). No 
entanto, afeta negativamente a qualidade de vida e o bem-es¬ 
tar da crianga, assim como a autoimagem e a autoestima, pre- 
judicando o desenvolvimento harmonico da face e das fun- 
goes orais, podendo estar associado a bullying no meio de 
convivio da crianga. 

A cavidade oral e seus componentes estruturais - incluindo 
os dentes - participam de mais de 26 fungoes, como a orde- 
nha da mama na amamentagao natural, respiragao, mastiga- 
gao, deglutigao, articulagao de fonemas, estabelecimento da 
postura de cabega e pescogo, tosse, espirro, beijo, sorriso, gar- 
galhar e tambem na estetica facial e do sorriso. 

Normoclusao do bebe sem os dentes 

Reconhecimento do retrognatismo mandibular 
fisiologico 

No neonato, e frequente e normal encontrar um ligeiro retrog¬ 
natismo mandibular em cerca de 99% dos casos. A diferenga 
no posicionamento anteroposterior de maxila e mandibula e 
da ordem de 6 mm em media, com desvio padrao de 2 mm, ate 
proximo da erupgao dos primeiros dentes deciduos - em geral, 
os incisivos centrais inferiores. Essa diferenga reflete a in- 
fluencia do vertiginoso crescimento da massa encefalica, ate 
por volta dos 3 anos de idade, e dos globos oculares, deslocan- 
do a maxila a frente e a mandibula para tras (Figura 1). 

Orientapoes para o desenvolvimento 
harmonico da oclusao do bebe 

... E importante que profissionais da saude , responsaueis pelo bem- 
-estar geral da crianga - e aqui consideram-se tanto pediatras como 
odontopediatras - tenham o conhecimento necessario sobre as ca¬ 
racteristicas morfoldgicas de uma cavidade bucal considerada den- 
tro dos padroes da normalidade ao nascimento. Alem disso , e im¬ 
portante que saibam reconhecer e diagnosticar de maneira segura e 
correta as anormalidades em estagios precoces e as provaveis ano- 
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malias que se apresentam nesses pacientes pediatricos, com afinali- 
dade de oriental alertar e/ou tranquilizar os pais ou responsaueis e 
indicar o tratamento adequado. 2 

0 melhor recurso para que a caracteristica do retrognatismo 
mandibular nao se perpetue ao longo da instalagao da denti- 
gao decidua e orientar as fungoes orais apropriadas. Ate os 3 
anos de idade, estara se definindo o padrao facial baseado no 
que a crianga “recebeu” geneticamente e da sua interagao com 
o meio ambiente. A principal interagao que a crianga tern nes- 
sa fase e a respiragao, a amamentagao natural (Figura 2), ali- 
mentos progressivamente mais firmes e duros (ver Capitulo 5 
- Alimentagao, saude bucal e fungao mastigatoria) e tambem 
o componente postural, muito associado tambem a questao 
respiratoria. 

E importante que ocorra um bom desenuoluimento maxilomandibu- 
lar dos rodetes gengivais no sentido anteroposterior ; desde o nasci- 
mento ate os 6 meses de uida 7 quando ocorre a irrupgao dos incisi- 
uos e, durante a topogenese dos primeiros molares deciduos, afim 



Figura 1 Retrognatismo mandibular, em geral, presente ate 
o infcio da erupgao dos incisivos centrais inferiores. 



Figura 2 Observar a posigao ortostatica de cabega que 
propicia os movimentos protrusivos livres da mandibula, 
assim como os movimentos verticals mandibulares. 


de que todos os dentes tenham o osso basal necessario para a sua 

erupgao correta. 3 (Figura 3) 

Respiragao nasal 

A respiragao e o primeiro reflexo basico do individuo, e os pri¬ 
meiros anos de vida sao extremamente importantes como fa- 
tor determinante do tipo encefalico e facial do individuo. A 
respiragao oral nao contribui para o desenvolvimento trans¬ 
versal e vertical adequado da maxila e estimula a lingua a as- 
sumir posigao mais baixa e anteriorizada do que em indivi- 
duos sadios. Isso estimula o desenvolvimento excessivo do 
arco dentario inferior e, as vezes, de toda a mandibula, favore- 
cendo a instalagao das mordidas cruzadas posteriores e ante- 
riores. A respiragao oral tambem pode contribuir para altera- 
goes na postura de cabega e pescogo, favorecendo um excesso 
da lordose cervical, hiperextensao de cabega e, consequente- 
mente, dificultando o desenvolvimento apropriado da mandi¬ 
bula, perpetuando na crianga o retrognatismo mandibular ca- 
racteristico do neonato. 

A respiragao oral tambem e prejudicial ao desenvolvimento 
dos musculos da face, especialmente os mastigatorios, da lin¬ 
gua e labios, diminuindo o tonus muscular. Por estarem com- 
prometidos no seu desenvolvimento, esses musculos nao apre- 
sentarao a forga e a potencia necessaria a uma mastigagao mais 
vigorosa, de alimentos duros, secos e fibrosos. Mastigando me- 
nos, ha tambem menos estimulo para o desenvolvimento dos 
tergos medio e inferior da face, assim como da regiao das ATM. 
Muitas criangas podem selecionar os alimentos nao pelo sabor 
ou valor nutricional, mas sim pela consistency, reforgando o 
ciclo de subdesenvolvimento dos musculos e das fungoes orais 
e do menor crescimento dos ossos da face, favorecendo a insta¬ 
lagao de oclusopatias. Manter as vias aereas sempre limpas e 
desobstruidas e fundamental para o desenvolvimento harmo- 
nico e sadio dos ossos do cranio e da face (Figura 4). 

Competencia, vedamento ou selamento labial 
Quando estiver dormindo, o bebe deve estar com a boca fecha- 
da e os labios vedados, sinalizando para a respiragao nasal, 
como ilustra a Figura 1. 



Figura 3 Observar a normalidade da oclusao dos rodetes 
gengivais. 
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Figura 4 Desobstrugao das vias aereas evitando a 
respiragao oral. 


Aleitamento materno funcional 
A amamentagao natural ou funcional e um potente estimulo 
para acelerar o crescimento mandibular e, assim, corrigir o re- 
trognatismo caracteristico do neonato (Figura 3). 0 movimen- 
to protrusivo da mandibula (tarefa dos musculos pterigoideos 
laterais inferiores), aliado ao movimento vertical (responsabi- 
lidade dos musculos mastigatorios verticals - temporais, mas- 
seteres e pterigoideos mediais) para pressionar a mama entre 
os rodetes gengivais, estimula o crescimento mandibular na 
cartilagem condilar (cartilagem secundaria, com caracteristi- 
cas diferentes das cartilagens primarias dos discos epifisarios 
dos ossos longos) sincronizada com os outros componentes 
da mandibula (apofise coronoide, ramo mandibular, corpo 
mandibular e regiao alveolar/dentaria). 

Cuidados com a postura da crianga 
Evitar travesseiro alto que pode provocar uma antilordose cer¬ 
vical e contribuir para o estreitamento da regiao da orofaringe 
e da nasofaringe e agravar a fungao respiratoria. 

Bergo posicionado proximo da janela e mobiles pendura- 
dos estimulam o movimento de cabega inadequado e podem 
interferir no desenvolvimento da face da crianga. 

Bebes prematuros, internados em UTI pediatrica usando 
sondas oro ou nasogastricas podem ter o desenvolvimento 
comprometido das frageis estruturas de maxila e mandibula, 
favorecendo o surgimento das mordidas cruzadas posteriores 
e desvios mandibulares (ver Capitulo 12 - Atengao a saude bu- 
cal do bebe prematuro). 

Normoclusao no inicio da dentigao decidua 

Reconhecimento da redugao do retrognatismo 
mandibular fisiologico 

Cerca de 1/3 de todas as criangas mantem o retrognatismo 
mandibular (tipico do neonato desdentado) por volta da ins- 
talagao completa da dentadura decidua (erupgao dos segun- 
dos molares deciduos) por apresentar deficiencias nas fun- 
goes orais citadas anteriormente, sobretudo por mamar ao 


seio com pouca frequencia e/ou por tempo insuficiente. Mais 
raramente, podem ser identificadas condigoes geneticas ou 
congenitas. 

E importante reconhecer a relagao harmonica entre as ba¬ 
ses osseas (maxila e mandibula) no exame das arcadas denta- 
rias em oclusao: 

• sentido anteroposterior: a ponta de cuspide do dente canino 
superior ocluindo entre o canino e o primeiro molar deciduo 
inferior e uma referenda de normoclusao (Figura 5); 

• sentido vertical: os incisivos superiores trespassando os inci- 
sivos inferiores em pelo menos 1/3 do tamanho da coroa do 
dente inferior (Figura 5); 

• sentido transversal: a compatibilidade transversal entre os ar- 
cos dentarios e dada quando o arco dentario inferior esta to- 
talmente incluido no superior. 

E normal a ausencia de espagos (diastemas) entre os dentes 
vizinhos (arco tipo II de Baume) no inicio da dentigao decidua 
(Figura 6). 



Figura 5 Relagao harmonica entre as bases osseas (maxila 
e mandibula). 



Figura 6 Arco tipo II de Baume - ausencia de diastemas 
entre os dentes vizinhos. 


















2362 . TRATADO DE PEDIATRIA • SE£AO 28 ODONTOPEDIATRIA 


Orientagoes para o desenvolvimento 
harmonico da face e oclusao ate os 3 anos 

Ate os 3 anos de idade, a crianga ja esta com cerca de 65% do 
volume da maxila e da mandibula que tera quando adulta. 45 
Vale lembrar que os 65% aos 3 anos de idade serao a base a 
partir da qual maxila e mandibula continuarao se desenvol- 
vendo nos estagios subsequentes. 0 subdesenvolvimento dos 
arcos dentarios e dos ossos da face nos primeiros anos de vida 
podem se manter nos estagios subsequentes. 

Respiragao nasal 

E urn importante estimulo ao desenvolvimento transversal da 
maxila, incluindo a regiao nasal. A respiragao oral favorece o 
subdesenvolvimento transversal, vertical e sagital da maxila e 
mandibula, as alteragoes nas posigoes dos dentes, desvios 
mandibulares ou ainda assimetrias faciais em instalagao, 
como acontece nos casos de mordidas cruzadas posteriores, 
que afetam cerca de 23% da populagao infantil aos 3 anos de 
idade. A mordida aberta anterior tambem esta associada a res¬ 
piragao oral (Figura7). 

A respiragao oral, nessa fase, contribui para uma aceleragao 
no crescimento das massas dos tecidos linfoides (adenoides e 
tonsilas palatinas) que, hipertrofiadas ou hiperplasicas, con- 
tribuem ainda mais para uma respiragao inadequada. 

Presenga de alergias, otites, tonsilites e outras inflamagoes 
do trato respiratorio devem ser prevenidas ou tratadas o mais 
precocemente possivel, para nao comprometerem o desenvol¬ 
vimento e o crescimento da face. 

Restrigao dos habitos deleterios: chupeta, 
mamadeira, sucgao digital 

Criangas que apresentam amamentagao natural nao necessi- 
tam de mamadeira ou chupeta. A mamadeira e a chupeta em 
qualquer estagio de desenvolvimento, do ponto de vista fisio- 
logico e do desenvolvimento craniofacial, estao contraindica- 
das. A chupeta esta indicada nos casos de falta de aleitamento 
natural, desde que usada com parcimonia, apenas nos mo- 
mentos de indugao do sono, ate no maximo 2,5 anos de idade. 
A perpetuagao da “fase oral” pode prejudicar o desenvolvimen¬ 
to facial e oclusal da crianga. Alem disto, pode sinalizar para 



Figura 7 Mordida aberta, com ausencia de vedamento 
labial, padrao tipico do respirador oral. 


disturbios psicologicos ou comportamentais. Uma avaliagao 
psicologica pode ser indicada nos casos mais persistentes. 

A maioria das mordidas abertas associadas a chupeta pode 
softer autocorregao, se a chupeta for removida ate os 3 anos de 
idade, em virtude da alta plasticidade dos diversos tecidos 
presentes na face (plasticidade ossea, neuromuscular, articu¬ 
lar [ATM], etc.). As Figuras 8 e 9 ilustram essa situagao. 

Dieta 

Devem-se indicar alimentos nutricionais e funcionais para au- 
xiliar no desenvolvimento do sistema estomatognatico, por 
exemplo, alimentos progressivamente mais secos, duros e fi- 
brosos, que incentivam a mastigagao e contribuem para o de¬ 
senvolvimento facial, neuromuscular, osseo, dos arcos denta¬ 
rios, ATM, etc. 

Normoclusao no final da dentigao decidua - 
Idade cronologica, por volta dos 6 anos 

Deve haver o reconhecimento da relagao harmonica entre as 
bases osseas (maxila e mandibula) no exame das arcadas den- 
tarias em oclusao: 

• sentido anteroposterior: canino superior posicionado entre o 
canino inferior e o primeiro molar deciduo, porem sem a pon- 
ta de cuspide, sinal de desgaste fisiologico pelo uso correto 
das fungoes orais (Figura 5); 



Figura 8 Mordida aberta por uso de chupeta. 
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Figura 9 Corregao da mordida aberta apos a remogao da 
chupeta. 
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• sentido vertical: incisivos superiores em posigao de quase 
topo com os incisivos inferiores (Figura 5); 

• sentido transversal: surgimento de diastemas (espagos) entre 
os dentes deciduos anteriores. Isso representa o crescimento 
e o desenvolvimento adequado dos arcos dentarios e das ba¬ 
ses osseas para receber os incisivos permanentes, maiores e 
mais largos, caracterizando os arcos tipo I de Baume (diaste- 
mados). Observar a coincidencia entre as linhas medias den- 
tarias (Figura 10). 

Orientagdes para o desenvolvimento 
harmonico ate os 6 anos 

Cabe lembrar que, aos 6 anos de idade, as criangas ja atingi- 
ram cerca de 80% das dimensoes faciais que terao ao final da 
adolescencia. 45 A alta plasticidade dos tecidos envolvidos e a 
grande quantidade de crescimento nos 6 primeiros anos de 
vida, aliadas a alta suscetibilidade das agoes das fungoes orais 
inadequadas, favorecem a alta prevalencia de oclusopatias na 
infancia (presente em 73% nas criangas aos 3 anos de idade), 5 
mas, ao mesmo tempo, facilitam o tratamento e a corregao 
dos disturbios de forma e fungao, utilizando as mesmas vias, 
no sentido oposto. Diversos recursos terapeuticos da ortope- 
dia funcional dos maxilares, ortodontia e odontopediatria po- 
dem contribuir no tratamento e na prevengao das oclusopa¬ 
tias na infancia. 6 

Dieta 

Existem evidences de que uma dieta mole, pastosa e pobre 
em fibras desempenha urn papel importante na etiologia de 
algumas maloclusoes. A musculatura mastigatoria e pouco 
exigida, e a falta de fungao adequada resulta em subdesenvol- 
vimento dos ossos da face, dos arcos dentarios, das ATM, etc.; 
desgaste oclusal fisiologico insuficiente dificulta os movimen- 
tos horizontal bilaterais na mastigagao. 

Disturbios de oclusao ou tipos 
de oclusopatias 

Distoclusao ou classe II de Angle 

Estapresente em cerca del/3 das criangas aos 3 anos de idade. 

Os caninos deciduos inferiores apresentam-se posicionados 



Figura 10 Aspecto normal dos arcos dentarios e bases 
osseas, caracterizado por diastemas e coincidencia entre 
as linhas medias. 


posteriormente aos caninos deciduos superiores (classe II de 
Angle), em virtude do retrognatismo mandibular (Figura 11). 
Noventa e nove por cento dos casos de classe II de Angle na in¬ 
fancia estao relacionados com a posigao distal (posterior) da 
mandfbula em relagao a base do cranio e a maxila - retrogna¬ 
tismo mandibular. Esse tipo de maloclusao e o fator predispo- 
nente mais importante para traumas e fraturas dos dentes su¬ 
periores anteriores. Varios recursos ortopedicos e ortodonticos 
podem ser utilizados para tratamento na infancia desse tipo 
de oclusopatia. 7 

Mesioclusao, mordida cruzada anterior ou 
classe III de Angle 

Presente em cerca de 5% das criangas aos 3 anos de idade, 
sendo que a prevalencia dobra em caso de criangas orientais 
ou com ascendencia oriental (11%). Os caninos deciduos infe¬ 
riores apresentam-se posicionados muito a frente em relagao 
aos caninos deciduos superiores (classe III de Angle), em vir¬ 
tude do prognatismo mandibular e/ou deficiencia da maxila 
no aspecto anteroposterior (Figura 12). Revisoes sistematicas 
e metanalises mostram varios recursos ortopedicos e ortodon¬ 
ticos que devem ser utilizados para tratamento desse tipo de 
oclusopatia na infancia, 4 prevenindo em cerca de 85% dos ca¬ 
sos a necessidade de cirurgias bucomaxilofaciais corretivas na 
fase adulta. 89 As Figuras 13 e 14 mostram o tratamento da 
mordida cruzada anterior em uma crianga de 3 anos de idade 



Figura 11 Retrognatismo mandibular. 



Figura 12 Prognatismo mandibular e/ou deficiencia da 
maxila no aspecto anteroposterior. 
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com as pistas diretas planas modificadas 7 (pianos inclinados 
de resina odontologica fotoativada, fixados aos dentes deci- 
duos) e o resultado 6 meses depois (Figura 15). As Figuras 16 a 
19 mostram o tratamento da mordida cruzada anterior com 
disjuntor palatino para expansao rapida da maxila e mascara 
facial para avango do tergo medio da face. A Figura 20 mostra 
o resultado depois de 6 meses de tratamento. 

Mordida aberta 

Ocorre quando os dentes perdem o contato ou o traspasse fi- 
siologico normal. Em geral, esta associada a alteragoes respi- 
ratorias, habitos deleterios de infancia (sucgao digital e de 



Figura 13 Mordida cruzada anterior. 



Figura 14 Tratamento precoce da mordida cruzada 
anterior. 



chupeta), trauma dental, alteragoes congenitas ou geneticas. 
A lingua em geral adapta-se a mordida aberta tanto na fala 
quanto na deglutigao e mastigagao, funcionando como agente 
perpetuador e agravante da maloclusao (Figuras 21 e 22). Va- 
rios recursos ortopedicos e ortodonticos podem ser utilizados 
durante a infancia para tratamento desse tipo de oclusopatia, 
recuperando as fungoes orais, melhorando a estetica facial, 
auxiliando no controle dos habitos deleterios da infancia, etc. 




1 m 

ft 


Figura 16 Vista lateral de perfil de paciente com mordida 
cruzada anterior. 



Figura 17 Vista oclusal da mordida cruzada anterior. 



Figura 15 Mordida cruzada anterior 6 meses apos a 
corregao. 


Figura 18 Disjuntor palatino para expansao rapida da 
maxila. 
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0 inverso da mordida aberta e a mordida profunda, que 
acontece quando os dentes anteriores inferiores estao total- 
mente cobertos pelos incisivos e caninos superiores (Figuras 
23 e 24). Podem sertratadas na infancia, diminuindo a chance 
de evolugao para oclusopatias mais severas na adolescencia. 7 
As Figuras 25 e 26 ilustram o tratamento da mordida profunda 
com as pistas diretas planas modificadas, colocadas na face 
oclusal de molares deciduos superiores. 


Mordida cruzada posterior 

Esta oclusopatia e caracterizada pela inversao do encaixe den- 
tario, no sentido vestibulolingual, e afeta cerca de 23% das 
criangas aos 3 anos de idade. Os dentes inferiores estao mais 
vestibularizados, e/ou os superiores, mais lingualizados. Os 
fatores ambientais, como nas outras maloclusoes, justificam a 
maioria dessas situagoes. Alem das alteragoes funcionais na 
respiragao, postura, mastigagao, deglutigao, fonagao, etc., po- 



Figura 19 Tratamento com mascara facial para avango do 
tergo medio da face. 



Figura 20 Resultado do tratamento da mordida cruzada 
anterior concluido apos 6 meses de uso dos aparelhos. 



Figura 23 Mordida profunda. Observar que os dentes 
inferiores tocam a mucosa do palato. 



Figura 21 Mordida aberta anterior. 
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Figura 25 Mordida profunda tratada com as pistas diretas 
planas modificadas. 



Figura 26 Corregao da mordida profunda favorecendo os 
movimentos mandibulares e o crescimento facial. 


dem estar associadas a essas oclusopatias tambem fraturas 
condilares, traumatismos faciais ou dentarios, assimetrias fa¬ 
cials, que se nao tratadas na infancia, poderao evoluir para as¬ 
simetrias graves na adolescencia e nos adultos, implicando 
tratamentos complexos, envolvendo cirurgia bucomaxilofacial 
e ortodontia. Varios recursos ortopedicos e ortodonticos po- 
dem ser utilizados para tratamento desse tipo de oclusopatia 
na infancia, contribuindo para a melhora funcional e estetica 
da crianga, melhorando a qualidade de vida e o bem-estar, di- 
minnindo a necessidade de tratamentos complexos mais 
adiante. 6 8 A mordida cruzada posterior (Figura 27) pode ser 
diagnosticada na sua origem e complexidade por meio de me- 
digoes (cefalometria 3D) realizadas em tomografias computa- 
dorizadas de feixe conico (Figura 28) ou helicoidais. As Figu- 
ras 29 a 31 mostram o tratamento da mordida cruzada posterior 
direita com desvio mandibular, pelas pistas diretas planas mo¬ 
dificadas, e o resultado depois de 6 meses de tratamento. 



Figura 27 Mordida cruzada posterior. Observar o desvio 
da linha media para o lado cruzado. 



Figura 28 Cefalometria 3D, utilizada para diagnostico das 
oclusopatias. 



Figura 29 Mordida cruzada posterior direita com desvio 
mandibular. 


Apinhamento dentario 

Os dentes tortos e amontoados acontecem em mais da meta- 
de das criangas aos 6 anos de idade. Normalmente decorre do 
subdesenvolvimento dos ossos da face, associado aos fatores 
ambientais citados anteriormente ou relacionado a macro- 
dontia - dentes com dimensoes superiores a media (ver Capi- 
tulo 2 - Erupgao dentaria - alteragoes, eventos importantes, 
cronologia, fatores interferentes). 0 apinhamento dentario 


torna-se evidente durante e apos a troca dos dentes anteriores. 
No entanto, ja pode ser detectado ainda na dentigao de leite. 
Urn arco dentario tipo II de Baume e caracterizado por nao 
apresentar diastemas (espagos entre os dentes) e pode estar 
presente em criangas ate o 3 e ou 4 Q ano de vida. A partir dessa 
idade e de maneira progressiva, surgirao os diastemas, espe- 
cialmente entre os incisivos superiores e tambem entre os in- 
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feriores. 0 diastema que pode se apresentar na regiao anterior 
(mesial) dos caninos superiores e na regiao posterior (distal) 
dos caninos inferiores e conhecido como diastema primata. 
As Figuras 32 e 33 mostram o apinhamento dentario no inicio 
da dentigao mista, quando se torna muito evidente. As Figu¬ 
ras 34 e 35 mostram o aparelho funcional utilizado e o seu 
efeito depois de 1 ano de tratamento. Revisoes sistematicas na 
literatura apontam o final da dentigao decidua (de leite) ou o 
inicio da dentigao mista (inicio da troca dos dentes deciduos 


anteriores) como os melhores momentos para o tratamento 
desses disturbios do desenvolvimento e da oclusao dental. 10 

Consideragoes finais 

A maioria das oclusopatias ou maloclusoes inicia-se 7 instala- 
-se e agrava-se durante a infancia. Portanto, podem e devem 
ser diagnosticadas na infancia. 

Ate os 6 anos de idade, a crianga atinge 80% do volume da 
face que tera ao final da adolescencia, representando, assim, o 



Figura 30 Tratamento da mordida cruzada posterior pelas Figura 33 Apinhamento dentario na dentigao mista, 
pistas diretas planas modificadas. quando se inicia a troca dos dentes. 



Figura 31 Mordida cruzada posterior apos 6 meses de 
tratamento. Observar a corregao da linha media. 



Figura 32 Arcos dentarios sem diastemas. 



Figura 34 Tratamento com aparelho funcional. 



Figura 35 Modelos em gesso realizados no inicio e apos 
1 ano de tratamento. Observar o aumento da distancia 
intercanina e a corregao de apinhamento dentario. 
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periodo do desenvolvimento em que a face mais cresce. Tam- 
bem e o periodo de maior plasticidade de todos os tecidos e or- 
gaos da face, tendo as fungoes orais papel importantissimo no 
desenvolvimento facial e do sistema mastigatorio. 

Varios tipos de oclusopatias podem ser prevenidos, sendo 
relevantes os profissionais da saude na orientagao dos pacien- 
tes. Quando presentes, varias oclusopatias podem e devem ser 
tratadas ainda na infancia, por ser o melhor periodo para o tra- 
tamento. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer a oclusao dental na infancia. 

• Reconhecer a importancia das fungoes orais no 
desenvolvimento facial da crianga. 

• Reconhecer os fatores de risco para estabelecimento 
de oclusopatias. 

• Diagnosticar oclusopatias na infancia. 

• Conhecer as possibilidades de tratamentos para 
oclusopatias na infancia e encaminhar o paciente para 
tratamento precoce. 
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Introdugao 

A carie e uma doenga cronica resultante do desequilibrio de 
multiplos fatores de risco e protetores ao longo do tempo, 1 carac- 
terizando um desequilibrio no processo saude-doenga em que 
componentes socioculturais apresentam marcante influencia. 2 

A doenga carie pode se manifestar de forma grave, levando 
a destruigao completa da coroa dentaria em um tempo sur- 
preendentemente pequeno e interferindo de maneira negativa 
na qualidade de vida da crianga, sobretudo nas de pouca idade. 
Na infancia, essa doenga esta diretamente ligada a fatores die- 
teticos, principalmente a alimentagao associada ao sono, com 
produtos que contenham carboidratos fermentaveis, em espe¬ 
cial a sacarose, e a ausencia de higienizagao, que sao facilita- 
dores da implantagao de estreptococos do grupo mutans 
(EGM), principal fator microbiologico envolvido no processo 
saude-doenga da carie dentaria. 2 

Contaminagao por estreptococos do grupo 
mutans 

EGM podem ser transmitidos verticalmente da mae ou cuida- 
dor para a crianga pelo contato salivar, afetado pela frequencia 
e quantidade de exposigao. Criangas de maes com altos niveis 
de EGM, resultante de caries nao tratadas, apresentam maior 
risco de adquirir os microrganismos mais precocemente, 
quando comparadas as criangas de maes com baixos niveis de 
EGM. A transmissao tambem pode ocorrer de forma horizon¬ 
tal, entre outras pessoas no dia a dia, em decorrencia do com- 
partilhamento de utensilios contaminados por saliva, beijo na 
boca e limpeza oral da chupeta, entre outros. 1 

A contaminagao da cavidade bucal do bebe ocorre a partir 
da irrupgao do 1 Q dente, quando esses microrganismos ja po¬ 
dem se colonizar. Por volta dos 19 a 31 meses de vida, com a ir¬ 
rupgao dos primeiros e segundos molares deciduos (molares 
de leite), ocorre um periodo de risco denominado “janela de 
infectividade”, em razao da presenga de sulcos e fissuras nas 
superficies desses dentes e por sua localizagao mais posterior 
na cavidade bucal, o que predispoe a uma maior retengao de 


placa bacteriana e de EGM. Outras janelas sao sugeridas na ir¬ 
rupgao dos primeiros e segundos molares permanentes, res- 
pectivamente, aos 5 a 6 anos e aos 12 anos de idade. 3 

Carie da primeira infancia 

No Brasil, embora a prevalencia de carie venha diminuindo, os 
indices encontrados para os primeiros anos de vida ainda me- 
recem atengao especial. Tern ocorrido um aumento na preva¬ 
lencia de carie da primeira infancia (ECC) (do ingles, early 
childhood caries). 2 Sao quadros agudos, que evoluem rapida- 
mente e na sequencia da erupgao dos dentes, com excegao 
dos incisivos inferiores que, durante a amamentagao, tern a 
protegao mecanica da lingua (Figura 1). 

Em criangas com menos de 3 anos de idade, qualquer sinal 
de lesao cariosa em superficie lisa e indicativo de doenga em 
estagios mais avangados, denominada carie severa na primei¬ 
ra infancia. A mamadeira e o principal veiculo para o aleita- 
mento artificial, porem e nela que sao oferecidos alimentos ca- 
riogenicos (p.ex., cha, suco, refrigerante, etc.), o que acarreta 
uma forte relagao entre a presenga de lesoes cariosas e o uso 



Figura 1 Carie severa na primeira infancia. Envolvimento 
dos dentes anteriores superiores. Observar inferiores 
integros em razao da protegao mecanica da lingua 
durante a sucgao. 
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de mamadeira, principalmente se associada ao sono. Esse 
quadro e tambem conhecido como carie de mamadeira. 2 Li- 
quidos como agua, cha, sucos, etc. devem ser oferecidos no 
copo, assim como o uso da mamadeira nunca deve ser asso- 
ciado ao sono, quando ocorre redugao do fluxo salivar, favore- 
cendo a retengao de substrato para colonizagao de microrga- 
nismos e desmineralizagao do esmalte. 

Quando o aleitamento materno ou artificial e realizado du¬ 
rante o sono e nao e realizada uma higiene adequada dos den¬ 
tes, ocorre urn aumento na predisposigao a ECC. Outra asso- 
ciagao aos quadros de ECC e a presenga de otite media, 
quando a crianga e alimentada em decubito lateral. 4 

Em situagoes de doengas cronicas ou de ciclo repetitivo, 
com uso de medicagao noturna, e necessario alertar os respon- 
saveis sobre o conteudo de sacarose presente nos medicamen- 
tos infantis sob a forma de suspensao e/ou xarope. A limpeza 
dos dentes apos a ingestao desses medicamentos agucarados 
deve sempre ser orientada, evitando o inicio de desminerali¬ 
zagao do esmalte dentario (ver Capitulo 3 - Higiene Bucal 
com Uso de Fluoreto - Medidas de Prevengao). 

A transmissao vertical de EGM mae-filho, o padrao alimen- 
tar com uma alta frequencia de uso de mamadeira a noite, 
com adigao de agucar a seu conteudo, e o consumo alto e in- 
discriminado de alimentos agucarados oferecidos pelas maes 


entre refeigoes sao fatores de risco para o desenvolvimento de 
ECC. A falta de orientagao sobre higiene oral para a familia e o 
bebe e outro fator favorecedor. Muitas maes desconhecem o 
quadro de carie precoce e que sao agentes principais de sua 
transmissao, dados que mostram a necessidade de programas 
preventivos educativos sobre saude oral nas unidades mater- 
no-infantis. 5,6 

A Tabela 1 apresenta a sequencia de estagios de desenvolvi¬ 
mento das lesoes na carie severa na primeira infancia. 7 

Nos estagios iniciais, a mudanga de brilho do esmalte ocor¬ 
re nas regioes cervicais dos dentes, local de maior acumulo de 
placa bacteriana, provocando uma desmineralizagao com sur- 
gimento de mancha branca opaca e rugosa (Figura 2). Essa si- 
tuagao clinica e passivel de remineralizagao com produtos 
fluoretados, pois e urn estagio considerado reversivel (ver Ca¬ 
pitulo 3 - Higiene bucal com uso de fluoreto - medidas de pre¬ 
vengao), que deve sempre estar associado a urn processo edu- 
cativo dos pais e das criangas, por meio de urn programa 
preventivo com vistas a promogao de saude bucal, realizado 
em qualquer estagio de desenvolvimento da doenga carie. 
Com a evolugao da desmineralizagao, comega a ocorrer expo- 
sigao da dentina subjacente, necessitando de remogao de teci- 
do cariado e restauragao, associados a autocuidados caseiros 
(Figura 3). 


Tabela 1 Estagios de desenvolvimento das lesoes no quadro de carie severa na primeira infancia 


Estagios 

Idade da crianpa 
em meses 

Aspecto clfnico 

Observagao/sintomatologia 

1 g : Inicial 

10 a 20 

Dentes anteriores superiores: desmineralizagao branco- 
-opaca (mudanga de brilho do esmalte) 

Despercebida pelos pais 

2 g : Perda de estrutura 

16 a 24 

Dentes anteriores superiores: descoloragoes amareladas 
ou acastanhadas; defeitos superficiais (envolve dentina) 

Pais alarmados 

Primeiros molares 
superiores: estagio 
inicial 

20 a 36 

Dentes anteriores superiores: defeitos marcantes no 
esmalte; irritagao pulpar. Primeiros molares superiores: 

2 g estagio; primeiros molares inferiores: estagio inicial 

Presenga de dor provocada 
evoluindo para espontanea 

3 g : Lesoes profundas 

4 g : Traumatico 

30 a 48 

Dentes anteriores superiores: grande perda de esmalte e 
dentina; fratura das coroas 

Primeiros molares superiores: 3 g estagio; primeiros 
molares inferiores: 2 g estagio 

Dor espontanea ou necrose 
pulpar com presenga de 
fistulas e/ou abscessos 


Fonte: adaptada de Veerkamp e Weerheeijm . 7 



Figura 2 Carie severa na primeira infancia. Estagio inicial: Figura 3 Carie severa na primeira infancia. Estagio de 

mancha branca opaca (ativa), bem junto a gengiva. perda de estrutura (envolvimento da dentina). 
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A gravidade se intensifica com o aumento de envolvimento 
da dentina, que evolui rapidamente em diregao a polpa denta- 
ria 7 aparecendo relato de dor, inicialmente provocada, e que 
pode se tornar espontanea (Figura 4). 0 estagio traumatico 
ocorre pela evolugao das lesoes inicialmente cervicais que vao 
contornando o diametro do dente em diregao as faces linguais, 
formando uma especie de colar de fragilidade nessa regiao, 
que, diante de qualquer traumatismo de minima intensidade, 
levam a fratura patologica da coroa, com exposigao da polpa e 
dor 7 (Figuras 5 e 6). 

Muitas vezes, o tratamento odontologico e realizado quan- 
do a crianga ja apresenta algum problema, principalmente dor 
de dente, que afeta sua qualidade de vida. Portanto, as inter- 
vengoes devem ser focadas na prevengao e na redugao de 
doengas orais. 8 

Promogao da saude bucal 

A Associagao Brasileira de Odontopediatria recomenda que 
uma avaliagao do risco em saude bucal seja realizada ate o 6 e 
mes de vida pelo odontopediatra ou por servigo de atengao 
odontologica especializado. 0 metodo clmico-anamnesico e 
uma importante alternativa e deve incluir a avaliagao dos ha- 
bitos dieteticos e de higiene bucal do bebe e de sua familia, 
acesso ao fluor, condigoes de vida e de saude, alem de urn exa- 
me minucioso da boca do bebe. 2 



Figura 4 Cane severa na primeira infancia. Estagio de 
lesoes profundas. Observar presenga de fistula. 



Figura 5 Cane severa na primeira infancia. Estagio 
traumatico com fratura das coroas dentais. Observar 
polpa exposta nos dentes anteriores superiores. 


Para diminuir o risco de desenvolvimento de ECC, ressalta- 
-se a importancia da atuagao profissional multidisciplinar no 
cumprimento de medidas preventivas profissionais e caseiras 
(autocuidados), como redugao dos niveis de estreptococos do 
grupo mutans nos pais e irmaos, evitando o compartilhamen- 
to de saliva com vistas a diminuir a transmissibilidade, alem 
da implementagao de medidas de higiene oral a partir da erup- 
gao do primeiro dente, salientado-se a importancia do uso do 
dentifricio com fluor, observando a quantidade e a concentra- 
gao de fluor 1 (ver Capitulo 3 - Higiene bucal com uso de fluore- 
to - medidas de prevengao). 

Outro fator relevante e passar aos pais informagoes sobre a 
troca das dentigoes, quando a crianga deve ser encaminhada 
para o odontopediatra, uma vez que o primeiro molar perma- 
nente, dente chave para estabelecimento da oclusao, irrompe 
por tras dos ultimos dentes de leite, sem a perda de nenhum 
dente (ver Capitulo 2 - Erupgao dentaria). Por essa razao, sua 
presenga passa despercebida pelos pais, que devem imple- 
mentar a remogao de placa bacteriana sobre a superficie desse 
dente, uma vez que e o dente permanente com maior preva¬ 
lence de carie. 

0 conhecimento sobre etiologia e manifestagao da carie 
dentaria em criangas com pouca idade, bem como os metodos 
de prevengao, devem ser de dominio de todos os profissionais 
que atuam na area de saude. 2 



Figura 6 Carie severa na primeira infancia. Estagio 
traumatico com fratura das coroas dentais. Quadro crftico 
com envolvimento ate dos incisivos inferiores. 



Figura 7 Primeiro molar permanente irrompendo atras dos 
molares deciduos. 
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Erosao dentaria 

As dentigoes decidua (de leite) e permanente podem sofrer 
certo desgaste em processos que sao considerados fisiologicos. 
Entretanto, a ocorrencia de algumas condigoes pode contri- 
buir para um incremento nesse desgaste, resultando em uma 
perda significativa de estrutura dentaria em processos que nao 
sao fisiologicos. Um desses processos esta relacionado a agao 
direta de acidos sobre os dentes, denominada erosao dentaria. 

0 desgaste dentario por erosao e uma condigao multifato- 
rial, pois sofre a influencia de fatores quimicos, biologicos e 
comportamentais. 9 Existe um crescente interesse em relagao 
ao estudo da erosao dentaria, e evidences cientificas sugerem 
um aumento na prevalencia dessa condigao, principalmente 
entre criangas e adolescentes. Entretanto, dados de estudos 
nacionais e internacionais reportam uma ampla variagao des¬ 
sa prevalencia (0,6 a 100%), provavelmente em decorrencia 
dos diferentes indices e criterios utilizados para o diagnostic 
da condigao. 10 

0 desgaste dentario erosivo nao tratado pode levar a sinto- 
matologia dolorosa, alterar a fungao e/ou estetica dentarias, 
comprometer o orgao pulpar e impactar negativamente a qua- 
lidade de vida dos individuos afetados. 0 diagnostic precoce 
dessa condigao torna-se, portanto, fundamental, pois contri- 
buira para a adogao de medidas adequadas para sua preven- 
gao e/ou controle. Entretanto, em seus estagios iniciais, as le¬ 
soes erosivas podem nao ser muito evidentes, pois as 



Figura 8 Desgaste dentario erosivo afetando as superficies 
oclusais dos molares deciduos de um paciente do sexo 
masculino, de 6 anos de idade, destacando-se a perda de 
estrutura ao redor das restauragoes em amalgama. Fator 
etiologico presente: consumo regular e frequente de suco 
artificial em po. 


alteragoes no esmalte sao sutis. Com a progressao do processo, 
as lesoes tornam-se mais evidentes e apresentam aspecto cli¬ 
nic caracteristico, com perda de estrutura dentaria caracteri- 
zada por superficies com margens lisas e brilhantes, em que a 
largura das lesoes normalmente excede sua profundidade (Fi- 
guras8al0). 

Origem dos acidos envolvidos no processo 
de erosao dentaria 

A erosao dentaria ocorre pela agao cronica de acidos de origem 
nao bacteriana sobre a superficie dos dentes, o que a diferen- 
cia da carie dentaria, cujos acidos envolvidos sao resultantes 
do metabolismo de carboidratos pelas bacterias da placa bac¬ 
teriana. Os acidos do processo erosivo podem ter origem in- 
trinseca, quando o conteudo acido do estomago entra em con- 
tato com o meio bucal, em decorrencia de alteragoes organicas 
ou psicossomaticas (como refluxo gastroesofagico ou bulimia 
nervosa) e/ou extrinseca (dieta e/ou medicamentos acidos). 9 

A erosao ocorre por uma desmineralizagao da superficie do 
esmalte dentario, que fica amolecida, podendo ser removida 



Figura 9 Desgaste dentario erosivo afetando os incisivos 
superiores permanentes, de uma adolescente de 13 anos 
de idade, com a ocorrencia de pequenas fraturas nas 
superficies incisais. Fator etiologico presente: consumo 
diario de refrigerantes. 



Figura 10 Desgaste dentario erosivo afetando as 
superficies palatinas dos incisivos superiores permanentes, 
de um adolescente do sexo masculino, de 14 anos de 
idade, destacando-se o brilho e a lisura das superficies. 
Fator etiologico presente: consumo diario de refrigerantes. 
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pela agao de forgas mecanicas posteriores, como a escovagao 
dentaria ou habitos bucais deleterios, como o bruxismo. Dessa 
forma, o desgaste nao esta relacionado somente a perda mine¬ 
ral, havendo a interagao com processos de atrito e/ou abrasao, 
o que caracteriza o desgaste dentario erosivo. Pacientes com 
bruxismo e que apresentem fator etiologico para erosao de- 
vem ser encaminhados para o odontopediatra. Quando a ero¬ 
sao nao e controlada, pode afetar tambem a dentina, levando 
a urn desgaste mais extenso da estrutura dentaria e, potencial- 
mente, comprometer o orgao pulpar. 

Ac id os de origem intrmseca 
A ocorrencia de erosao dentaria por acidos de origem intrinse- 
ca esta associada a alteragoes como a doenga do refluxo gas- 
troesofagico e/ou transtornos alimentares caracterizados pela 
ocorrencia de vomito frequente, como a bulimia nervosa. A 
perda de estrutura dentaria por acido intrinseco apresenta urn 
padrao caracteristico (Figura 11). Inicialmente, as superficies 
palatinas dos incisivos sao mais afetadas, mas com a progres- 
sao do processo, as superficies e cuspides palatinas de pre- 
-molares e molares tambem podem ser acometidas. Em casos 
mais graves, as superficies oclusais de molares e as superficies 
vestibulares de todos os dentes podem ser envolvidas, levan¬ 
do a uma grande perda de estrutura dentaria. 10 

Nessas situagoes, existe a necessidade de uma reabilitagao 
extensa do paciente, em urn tratamento complexo e de alto 
custo. Por isso, o diagnostic precoce e fundamental. Em ca¬ 
sos de presenga de refluxo, o pediatra deve encaminhar o pa¬ 
ciente para o odontopediatra. Considerando que a presenga de 
erosao dentaria pode ser o unico sinal clmico da ocorrencia de 
refluxo silencioso, o odontopediatra deve encaminhar o pa¬ 
ciente para o pediatra, em casos de suspeigao. A ocorrencia de 
asma e uma complicagao da doenga do refluxo gastroesofagi- 
co. Entretanto, dados sobre a associagao entre asma e erosao 
dentaria ainda sao confidantes. Por outro lado, a presenga de 
transtornos alimentares tern sido potencialmente associada a 



Figura 11 Desgaste dentario erosivo afetando as 
superficies palatinas dos incisivos e caninos e superficies 
oclusais dos molares superiores deciduos, de um paciente 
do sexo feminino de 7 anos de idade, com historia de 
doenga do refluxo gastroesofagico. Destaque para a 
visualizagao da entrada da camara pulpar dos incisivos. 


um aumento na ocorrencia, na gravidade e no risco para ero¬ 
sao dentaria. Nem todas as pessoas que sofrem de transtornos 
alimentares desenvolvem erosao dentaria, havendo uma ca- 
rencia de solida evidencia quanto a essa associagao, o que res- 
salta a dificuldade de avaliagao de risco dos diversos fatores 
envolvidos. 11 

Acidos extrmsecos 

Medicamentos 

0 uso frequente e prolongado de medicamentos e suplemen- 
tos com baixo pH (como acido acetilsalicilico e acido ascorbi- 
co) pode contribuir para um maior risco de erosao dentaria, 
especialmente quando ingeridos sob a forma de tabletes mas- 
tigaveis ou preparagoes efervescentes. Medicamentos que re- 
duzem o fluxo salivar e/ou alterem a capacidade tampao da 
saliva, como antiemeticos, tranquilizantes e anti-histarmni- 
cos, tambem podem contribuir sobremaneira para o desenvol- 
vimento de erosao dentaria, embora ainda nao haja evidencia 
clfnica sobre essa associagao. 2 Pacientes que fazem uso fre¬ 
quente dessas medicagoes devem ser encaminhados para o 
odontopediatra para avaliagao de sua condigao bucal e acom- 
panhamento clmico, quando necessario. 

Dieta 

Existe uma crescente evidencia quanto a influencia do consu- 
mo de uma dieta acida no desenvolvimento de erosao, que e 
modulada por fatores quimicos, biologicos e comportamen- 
tais. Os fatores quimicos estao relacionado a pH, concentragao 
de ions (fosfato, calcio e fluor), tipo e quantidade de acido pre- 
sentes nos alimentos, entre outros. Dentre os fatores biologi¬ 
cos, o efeito protetor da saliva, para a neutralizagao de acidos 
na cavidade bucal, e fundamental. E importante tambem con- 
siderar que o esmalte e a dentina dos dentes deciduos (de lei- 
te) sao mais finos quando comparados aos dos dentes perma- 
nentes, o que pode contribuir para a progressao mais rapida 
da erosao. Quanto aos fatores comportamentais, e recomen- 
davel orientar os pacientes em relagao a interromper habitos 
que aumentem o tempo de contato entre a dieta acida e a es¬ 
trutura dentaria, por exemplo, bochechar ou reter as bebidas 
antes de degluti-las. 0 consumo proximo a hora de dormir 
tambem deve ser evitado, pela redugao do fluxo salivar. 9 

Atengao tambem deve ser dada ao consumo de guloseimas 
acidas, como balas e pirulitos, que sao produtos sem valor nu- 
tritivo e que apresentam alto potencial erosivo, sendo normal- 
mente consumidos entre as refeigoes principais. 0 consumo 
de frutas e vegetais, como parte de uma dieta balanceada, deve 
ser recomendado e nao esta relacionado ao desenvolvimento 
da erosao. Entretanto, as mudangas de habitos alimentares ob- 
servadas nas ultimas decadas, com o aumento marcante no 
consumo de bebidas como refrigerantes, sucos de frutas, sucos 
de soja, sucos artificial em po, isotonicos e energeticos, sao 
consideradas como um dos mais importantes fatores de risco 
relacionado ao desenvolvimento do desgaste dentario erosivo. 2 
Nesse sentido, e importante ressaltar que o aconselhamento 
dietetico para prevengao de erosao esta em consonancia com o 
que se propoe para a saude geral, que estimula o consumo de 
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alimentos saudaveis de forma equilibrada (ver Capitulo 5 - Ali- 
mentagao, saude bucal e a fungao mastigatoria). 

Controle da erosao dentaria 
0 desgaste dentario por erosao e uma condigao de crescente 
ocorrencia, sendo essencial que medidas preventivas adequa- 
das sejam implementadas, especialmente em grupos de risco. 
Essas medidas incluem a determinagao e a abordagem do fa- 
tor etiologico, objetivando prevenir ou diminuir a progressao 
da erosao. Quando a perda dentaria comprometer a fungao e/ 
ou a estetica, o paciente deve ser encaminhado ao odontope- 
diatra para avaliar as possibilidades restauradoras. 

Defeitos de desenvolvimento dentario 

Da mesma maneira, o conhecimento de alguns defeitos de de¬ 
senvolvimento dentario pelos pediatras e de suma importan¬ 
ce visto que atualmente os pais ainda tern uma maior predis- 
posigao para consultarem o pediatra do que levarem seus 
filhos a uma consulta odontopediatrica em idades precoces. 0 
pediatra e pega-chave no reconhecimento de alteragoes que 
afetam o tecido dentario, tanto esmalte quanto dentina, para 
poder referir adequadamente o paciente ao odontopediatra, 
pois muitos defeitos poderiam ser detectados clinicamente na 
cavidade bucal sem necessidade de exames radiograficos 
complementares. 

0 processo de desenvolvimento dentario, denominado 
odontogenese, apresenta seis estagios, os quais sao sensiveis 
a indugao de fatores modificadores, gerando, cada urn deles, 
defeitos variados e clinicamente diferentes. 12 

Anomalias que ocorrem nos estagios 
de iniciagao e proliferagao 
Anodontia 

Este termo e empregado genericamente para indicar a ausen- 
cia de urn ou mais dentes. Pode ocorrer tanto na dentigao per- 
manente quanto na dentigao decidua (ou de leite). 13 Os incisi- 
vos laterais superiores e incisivos inferiores sao os dentes 
afetados com maior frequencia 13 (Figura 12). 



Figura 12 Anodontia de incisivos laterais superiores 
deciduos. Observar caninos erupcionados ao lado dos 
incisivos centrais. 


Caso seja detectada a falta de algum elemento dentario e o 
espago correspondente a esse dente, pode-se perguntar para o 
responsavel se o dente foi extraido pelo dentista, perdido por 
trauma ou se esfoliou naturalmente. Em caso negativo, e im- 
portante que o paciente seja encaminhado para o odontope- 
diatra. 

Supranumerarios 

Sao dentes adicionais aqueles da serie normal. Ocorrem fre- 
quentemente na regiao anterior e na maxila, sendo geralmen- 
te unicos e mais frequentes na dentigao permanente do que na 
decidua. 14 Quando tern a forma conoide e esta localizada na li- 
nha media, entre os incisivos superiores, e denominada de 
mesiodens ou mesiodente 15 (Figura 13). 

Os dentes supranumerarios podem impedir a erupgao ou 
ocasionar mau posicionamento, impactagao ou reabsorgao de 
dentes adjacentes, e podem desenvolver cistos dentigeros 
quando nao irrompidos. 1416 Quando detectado mais de urn 
dente com as mesmas caracteristicas anatomicas na mesma 
hemiarcada dentaria, no caso de criangas maiores de 3 anos 
de idade, e fundamental o acompanhamento por urn odonto- 
pediatra. 

Fusao e geminaQao 

A fusao consiste na uniao entre a dentina e/ou esmalte de 
dois ou mais dentes em desenvolvimento. A fusao pode ser de 
urn elemento da serie normal e outro supranumerario, mas 
pode ocorrer tambem entre dois dentes da serie normal (Figu¬ 
ra 14). 

A geminagao consiste na divisao de urn germe dentario em 
dois. A ocorrencia da fusao e geminagao pode ser unilateral ou 
bilateral. 1315 Ambas sao mais comuns na dentigao decidua do 
que na permanente, e mais na regiao anterior. 1315 

Clinicamente, a fusao e a geminagao sao similares, sendo 
que os elementos dentarios parecem estar unidos pela coroa. 
0 diagnostic diferencial e realizado pelo odontopediatra por 
meio de radiografia. 



' - 
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Figura 13 Mesiodens conoide irrompido na dentigao 
permanente. 





DOENCA CARIE, EROSAO E DEFEITOS DO DESENVOLVIMENTO DENTARIO . 2375 



Figura 14 Fusao bilateral de incisivo central e lateral 
inferior deciduo. 


Anomalias que ocorrem nos estagios 
de histodiferenciagao 
Amelogenese imperfeita hipoplasica 
A amelogenese imperfeita do tipo hipoplasica e uma condigao 
hereditaria e esta relacionada a produgao inadequada de ma- 
triz do esmalte do dente. Afetam ambas as dentigoes, decidua 
e permanente, e a maior parte do esmalte esta envolvida em 
todos os dentes. 1315 Clinicamente, o pediatra detecta altera¬ 
goes no esmalte dentario, sendo que, em alguns casos, o es¬ 
malte pode apresentar rugosidades e fossetas ou sulcos e ru- 
gas verticais e irregulares (Figura 15). Na forma lisa, o esmalte 
sobre toda a coroa e afetado, e os dentes apresentam cuspides 
afiadas como agulhas. 13 Os dentes afetados apresentam coroas 
de coloragao ambar, lisas, brilhantes e duras, e ausencia de 
contatos entre os dentes. 

Dentinogenese imperfeita 

Sao conhecidos tres tipos de dentinogenese imperfeita: 2 tipo I, 
associada com a osteogenese imperfeita; tipo II, em que ape- 
nas os dentes sao afetados; e tipo III, que ocorre apenas em 
urn grupo raro isolado nos EUA. 0 tipo II e o mais comum, ain- 
da que relativamente raro, afetando tanto a dentigao decidua 
quanto a permanente. 



Figura 15 Amelogenese imperfeita do tipo hipoplasico na 
dentigao permanente. Observar que os incisivos centrais 
superiores receberam coroas esteticas. 


Clinicamente, o pediatra pode observar que os dentes apre¬ 
sentam uma cor que varia do cinza ao violeta-acastanhado ou 
castanho-amarelado, mas todos apresentam urn aspecto opa- 
lescente ou translucido. 4 Pode haver perda precoce do esmalte 
e, consequentemente, urn desgaste oclusal acentuado dos 
dentes (na regiao do dente em que a crianga morde) que pode 
ocorrer ate o nivel gengival (Figura 16). 

Anomalias que ocorrem nos estagios 
de morfodiferenciagao 
Microdontia 

Os dentes sao menores que o normal, em fungao do desenvol- 
vimento insubciente do germe dentario. Pode ser generalizada, 
na qual todos os dentes sao menores que o normal, ou localiza- 
da, envolvendo urn unico dente. A microdontia e mais comu- 
mente observada nos incisivos laterais com urn formato conoi- 
de, nos terceiros molares e nos dentes supranumerarios. 15 

Macrodontia 

Ocorre quando urn dente ou varios dentes sao maiores que os 
normais. Pode ser generalizada ou envolver urn unico dente. 15 
0 pediatra deve encaminhar o paciente ao odontopediatra 
quando observar uma discrepancy de tamanho positiva na 
anatomia de dentes homologos. 

Anomalias que ocorrem nos estagios 
de aposigao 
Hipoplasia de esmalte 

A hipoplasia de esmalte pode ser definida como a formagao in- 
completa ou defeituosa da matriz organica do esmalte dental. 
A hipoplasia envolvendo urn unico dente e mais comumente 
observada em incisivos superiores permanentes (Figura 17) 
ou em pre-molares superiores e inferiores. 1315 As causas mais 
comuns dessas alteragoes sao traumatismos relacionados aos 
deciduos predecessores (ver Capitulo 13 - Trauma - atendi- 
mento e prognostic) ou infecgao resultando em dano dos 
ameloblastos do permanente sucessor. 13 Esses dentes geral- 
mente sao denominados dentes de Turner. Tambem pode en¬ 
volver mais dentes, como no caso dos bebes prematuros (ver 
Capitulo 12 - Atengao a saude bucal do bebe prematuro). 

Clinicamente, as alteragoes hipoplasicas variam de uma 
pigmentagao amarelada ou acastanhada do esmalte ate uma 



Figura 16 Dentinogenese imperfeita acentuada na 
dentigao mista (decidua e permanente). 

Foto gentilmente cedida pelo Prof. Dr. Alfredo Carrillo (Paraguai). 
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Figura 17 Hipoplasia de esmalte em incisivo central 
esquerdo permanente (dente de Turner) decorrente de 
traumatismo no dente deciduo predecessor. 


extensiva escavagao e irregularidade da superficie, e as coroas 
geralmente sao menores que o normal. 13 Essas caracteristicas 
podem favorecer a sensibilidade dentinaria, a maloclusao e o 
aumento de predisposigao a carie dentaria. 

Anomalias que ocorrem nos estagios 
de mineralizagao 
Amelogenese imperfeita do tipo 
hipomineralizada 

A amelogenese imperfeita do tipo hipomineralizada e a mais 
comum e esta relacionada a mineralizagao inadequada do es¬ 
malte dentario. E uma anomalia hereditaria em que o esmalte 
tern a consistency de giz amolecido e exibe urn aspecto que 
varia de branco opaco ate uma aparencia mosqueada amarelo- 
-acastanhada 13 (Figura 18). 0 esmalte apresenta consistency 
mole e perde-se logo apos a irrupgao do dente em boca, dei- 
xando a dentina exposta e altamente sensivel. 15 

Anomalias que ocorrem nos estagios 

de irrupgao 

Dente natal e neonatal 

Os dentes natais estao presentes ao nascimento, enquanto os 
dentes neonatais erupcionam ate 30 dias apos o nascimento. 
A maioria desses dentes sao incisivos deciduos inferiores. 17 As 



Figura 18 Amelogenese imperfeita hipomineralizada na 
dentigao permanente. 


complicagoes incluem desconforto durante a sucgao causan- 
do irritagao e trauma na lingua do infante, ulceragao sublin¬ 
gual, laceragao do mamilo materno e aspiragao do dente por 
conta da ampla mobilidade. 17 

No caso de dentes natais e neonatais em recem-nascidos e 
bebes, respectivamente, o pre-diagnostico pelo pediatra tor- 
na-se mais evidente. 

Em sintese, e de suma importancia a integragao da area 
medica com a odontologica em relagao aos conhecimentos de 
saude oral, nos exames de rotina em consultorios medicos, o 
que implementaria o encaminhamento precoce ao odontope- 
diatra para orientagoes e cuidados mais especificos em relagao 
a promogao da saude bucal 18 (ver Capitulo Introdugao - quali- 
dade de vida e saude bucal). 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer a doenga carie e seus diferentes estagios de 
manifestagao. 

• Correlacionar doenga carie e seu comprometimento a 
qualidade de vida da crianga. 

• Identificar a manifestagao clfnica da erosao. 

• Identificar a origem dos acidos envolvidos no processo 
da erosao. 

• Conhecer e identificar os defeitos de desenvolvimento 
dentario. 

• Atuar de forma integrada com o odontopediatra e 
promover o encaminhamento para prevengao e 
tratamento precoce das manifestagoes das lesoes de 
carie, erosao e defeitos de desenvolvimento dentario. 
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CAPITULO 9 


ODONTOPEDI AT RIA NO 
AMBIENTE HOSPITALAR 

Cristina Giovannetti Del Conte 
Marcos Martins Curi 


Introdugao 

Ao considerar que a boa saude oral e um componente impor- 
tante de saude geral e implica que dentes, gengiva e todas as 
mucosas orais estejam mtegras e saudaveis, 1 a participagao do 
cirurgiao dentista na equipe multidisciplinar que atende pa- 
cientes internados torna-se necessaria e permite que o pacien- 
te tenha uma assistencia mais completa de saude, proporcio- 
nando melhora na qualidade de vida, valendo afirmar que a 
“saude comega pela boca”. 

A associagao entre doenga de boca e alteragoes sistemicas 
esta fortemente embasada na literatura. Pacientes com doen¬ 
ga periodontal apresentam maior risco para infecgoes pulmo- 
nares, diabete e doengas cardiovasculares, 2 sendo recomen- 
dados os cuidados orais para prevengao dessas doengas 
sistemicas, 3 os quais devem ser realizados ao longo da vida do 
paciente, e nao somente no penodo de internagao. 

Atuagao do cirurgiao-dentista no ambiente 
hospitalar 

A atuagao do cirurgiao dentista (CD) no ambiente hospitalar e 
extremamente diversificada, pois depende da estrutura e do 
perfil do hospital. Quanto mais diversificado for o hospital, 
maiores serao as necessidades de atuagao do CD. Sua atuagao 
pode ser em pacientes internados, em centra cirurgico ou am- 
bulatorio, e pode ser desde orientar sobre higiene e cuidados 
orais aos pais e a equipe de enfermagem ate diagnosticar e tra- 
tar patologias orais e complicagoes decorrentes de tratamen- 
tos ou doengas sistemicas complexas, tratamento odontologi- 
cos propriamente dito e tratamentos complexos cirurgicos 45 
(Tabelal). 

Durante o periodo de internagao, a rotina do paciente muda 
e a higiene oral faz parte desse aspecto. Inumeros fatores in- 
fluenciam essa condigao, desde a propria doenga de base, a 
impossibilidade de locomogao, a monitoragao dos sinais vitais 
e outros recursos para controle e sobrevida do paciente, alem 
da ampla gama de medicamentos utilizados que podem afetar 
a qualidade e a quantidade de saliva. Alem disso, algumas 


Tabela 1 Possibilidades de atuagao do cirurgiao dentista 
em ambito hospitalar 


Pronto- 

-socorro 

• Atendimento de trauma craniofacial; trauma 
dentario; infecgoes odontogenicas 

Atendimento 
ao paciente 
internado 

• Diagnostico e tratamento de problemas 
exclusivamente odontologicos: fratura de 
restauragao, dor dentaria; apertamento e 
bruxismo; abscessos; retengao prolongada de 
dentes deciduos 

• Interconsulta para diagnosticar e tratar lesoes 
orais 

• Diagnostico e tratamento de disturbio 
temporomandibular 

Unidade 
de terapia 
intensiva 

• Orientagao de higiene 

• Cuidados orais de complicagoes da entubagao 

• Tratamento de complicagoes na boca de 
alteragoes sistemicas 

• Tratamento de complicagoes de quimioterapia e 
radioterapia 

• Diagnostico e tratamento de lesoes orais 

• Tratamento odontologico propriamente dito: 
curativo, cirurgias 

Hospital- 

-maternidade 

• Orientagao relativa a saude oral do recem- 
-nascido 

• Avaliagao da cavidade oral do recem-nascido 

• Diagnostico de freio lingual 

• Pacientes com necessidades especiais 

• Tratamento odontologico em centro cirurgico 
sob anestesia geral 

• Acompanhamento e orientagao para a resolugao 
dos problemas em tecidos duros e moles da 
cavidade bucal com repercussao sistemica para o 
paciente 

Pacientes 

oncologicos 

• Participagao de equipe multiprofissional que ira 
atender o paciente oncologico 

• Preparo de boca 

• Orientagao a paciente e acompanhantes sobre 
medidas preventivas e cuidados especiais durante 
e apos o tratamento oncologico 

• Acompanhamento diario do paciente com 
finalidades preventivas e curativas 

• Cuidado as complicagoes bucais durante e pos- 
-quimioterapia e radioterapia 

• Preparagao de abridores de boca 
individualizados para radioterapia 

Pacientes 

transplanta- 

dos 

• Preparo de boca 

• Orientagao a paciente e acompanhantes sobre 
medidas preventivas e cuidados especiais durante 
e apos o tratamento 

• Acompanhamento diario do paciente com 
finalidades preventivas e curativas 


Fonte: adaptada de Haddad et al., 2015. 
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complicagoes podem surgir durante o periodo de internagao, 
como infecgoes oportunistas fungicas e virais, lesoes trauma- 
ticas, alteragoes das mucosas decorrentes do tratamento e dos 
medicamentos utilizados, manifestagoes orais de doengas e 
complicagoes dentarias, como abscessos, fratura de dente e 
risco de aspiragao desses, que demandam atengao imediata 
de equipe especializada. 

Prevengao da pneumonia associada 
a ventilagao mecanica 

Outro fator importante a ser considerado e o risco de pneumo¬ 
nia nosocomial, uma vez que a cavidade oral pode servir como 
urn reservatorio importante de patogenos respiratorios. A 
principal complicagao em pacientes entubados sob ventilagao 
mecanica e a pneumonia associada a ventilagao mecanica 
(PAV), uma infecgao nosocomial caracterizada por uma infla- 
magao do parenquima pulmonar, que se manifesta 48 horas 
apos a instalagao da ventilagao mecanica, em pacientes entu¬ 
bados ou traqueostomizados, nao portadores de pneumonia 
no momento da internagao. A propria colonizagao e a aspira¬ 
gao de microrganismos da orofaringe sao os principais fatores 
de risco para sua instalagao e desenvolvimento. Pacientes en¬ 
tubados e/ou traqueostomizados, sob ventilagao mecanica, 
sao suscetiveis a PAV por conta da perda da barreira de prote- 
gao natural entre a orofaringe e as via aereas respiratorias bai- 
xas, associada a eliminagao do reflexo da tosse em virtude da 
sedagao, promovendo o acumulo de secregoes contaminadas 
acima do cuff, o que permite maior colonizagao da arvore tra- 
queobronquica e aspiragao de secregoes contaminadas para 
vias aereas inferiores. 6 0 tubo endotraqueal pode ser urn dis- 
positivo propicio para a colonizagao de bacterias patogenicas 
da boca e da orofaringe, favorecendo a contaminagao/infec- 
gao para os pulmoes, e microaspiragoes podem contribuir 
para o desenvolvimento de pneumonia nosocomial. 7 Portanto, 
o cirurgiao-dentista tern papel de destaque, desenvolvendo 
protocolos de higiene oral, alem de orientar e educar a equipe 
de enfermagem. 

Pacientes com necessidades especiais 

Em unidade de terapia intensiva e nas demais unidades de in¬ 
ternagao, e comum a longa permanencia de pacientes com 
necessidades especiais. Esses pacientes, principalmente por¬ 
tadores de paralisia cerebral, autismo e alteragoes de desen¬ 
volvimento, apresentam maior risco para doengas bucais (ca- 
rie e periodontal) por causa da dificuldade em realizar a 
higiene oral pelos cuidadores, diminuigao do fluxo salivar, 
preferencia por alimentos mais pastosos e ricos em sacarose, 
dificuldade de mastigagao e uso frequente de medicagao. Me¬ 
dicamentos como alguns anticonvulsivantes promovem o 
crescimento do tecido gengival, dificultando ainda mais a hi¬ 
giene oral, e outros medicamentos levam a uma alteragao na 
qualidade e na quantidade da saliva, componente importante 
para o equilibrio e a manutengao da saude bucal. 8 

Aqueles que se alimentam por gastrostomia tern maior ris¬ 
co para doengas da boca, como acumulo de calculo e gengivi- 
te, 8 alem de frequentemente apresentarem bruxismo, que pro- 


voca desgaste acentuado do esmalte e dentina. Se o paciente 
apresenta hipotonia muscular e permanece com a boca aberta 
a maior parte do tempo, ha uma alteragao na posigao dos den¬ 
tes, o que pode dificultar ainda mais a higiene oral. 910 

Outro fator complicante e a retengao prolongada dos den¬ 
tes deciduos, ou seja, os dentes de leite continuam presos na 
gengiva sem cairem, dificultando a erupgao dos dentes perma- 
nentes. 910 Varias condigoes geneticas podem levar a atraso na 
erupgao do dente permanente, como sindrome de Alpert, sm- 
drome de Down, osteogenese imperfeita, neurofibromatose, 
displasia do ectoderma, displasia cleidocranial, entre outras. 
Dentre as alteragoes sistemicas que afetam a erupgao dentaria, 
destacam-se alteragoes endocrinologicas, quimioterapia, fis- 
sura palatina, doenga celiaca, insuficiencia renal, anemia, pa¬ 
ralisia cerebral e uso prolongado de fenitoina. Fatores como 
nutrigao e peso tambem podem influenciar essa condigao 
dentaria. 9 A retengao prolongada dos dentes deciduos pode 
acarretar inflamagao gengival, sangramento, dor e ate forma- 
gao cistica nos dentes permanentes retidos. 

Outro grupo de pacientes que merece atengao sao os pre¬ 
matures, pois podem apresentar alteragao na morfologia do 
palato, geralmente decorrente da entubagao orotraqueal, alte¬ 
ragao de esmalte dentario e dimensoes dentarias, o que po¬ 
dem levar a desenvolver maloclusoes 11 e maior risco para de¬ 
senvolvimento da carie dentaria. 

Os pacientes com necessidades especiais requerem atendi- 
mento odontologico diferenciado, sendo necessario, em al¬ 
guns casos, o tratamento sob anestesia geral, quando se reali- 
zam cirurgias, tratamento de canais ate restauragoes. 

Enquadram-se tambem nesse grupo de pacientes aqueles 
que serao submetidos a cirurgias cardiacas e/ou transplantes, 
para quais a equipe de odontologia apresenta papel funda¬ 
mental na eliminagao de focos de infecgoes em boca antes dos 
procedimentos cirurgicos. 

Importancia da higiene oral 

Conforme citado anteriormente, o CD tern urn papel funda¬ 
mental na orientagao, educagao, motivagao e capacitagao da 
equipe de enfermagem para a realizagao de higiene oral de 
maneira efetiva e adequada para as necessidades de cada pa¬ 
ciente. 

E comum que pacientes e familiares encontrem-se mais re- 
ceptivos a novos conhecimentos e a mudanga de padroes du¬ 
rante o periodo de internagao, sendo essa uma fase ideal para 
o estabelecimento de bons habitos. 4 

Possibilidade de reabilitagao oral 

Pacientes portadores de defeitos dentofaciais congenitos ou 
adquiridos podem ser estigmatizados pela familia e sociedade, 
o que os leva ao completo isolamento social. Vale ressaltar que 
outros fatores, alem dos fatores esteticos inerentes a deformi- 
dade facial, tambem podem estar prejudicados, como a masti¬ 
gagao, a fonagao e a respiragao nasal. Cabe a odontologia uma 
importante participagao e responsabilidade na equipe multi- 
profissional voltada para a reabilitagao estetica e funcional 
desses pacientes, promovendo reabilitagao, maior conforto, 
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bem-estar e ganho na autoestima, permitindo, assim, sua 
completa integragao na sociedade. 4 

Tratamento quimioterapico e cuidados orais 

Muitos medicamentos e terapias podem apresentar efeitos co- 
laterais na cavidade bucal e comprometer o tratamento do pa- 
ciente. Um exemplo importante desse efeito e o tratamento 
antineoplasico, no qual a uma das complicagoes clinicas e a 
mucosite. A mucosite e caracterizada por inflamagao e ulcera- 
gao da mucosa oral, resultando em dor intensa, desconforto, 
disfagia e debilidade sistemica. A mucosite desorganiza a bar- 
reira mucosa do trato aerodigestivo superior, criando uma por¬ 
ta de entrada para a microbiota oral e aumentando sobrema- 
neira o risco de bacteremia, fungemia e sepse. Vale ressaltar 
que a mucosite e um efeito colateral dispendioso, pois aumen- 
ta o tempo de internagao e os custos com medicamentos para 
o controle das infecgoes associadas, das hemorragias e da des- 
nutrigao. 412 

0 acompanhamento odontologico e determinante para re- 
duzir a severidade da mucosite e o potencial septico prove- 
niente de sitios bucais. A participagao do CD no tratamento da 
mucosite oral acelera a cicatrizagao das lesoes ulceradas e me- 
lhora significativamente a sintomatologia dolorosa e a quali- 
dade de vida do paciente ja debilitado, por meio de orientagao 
especifica ao paciente e a equipe de enfermagem e nutrigao, 
junto com os cuidados locais com higiene e uso do laser de 
baixa potencia. 0 uso do laser de baixa potencia especifica- 
mente e importante na prevengao e no tratamento da mucosi¬ 
te induzida por radio e quimioterapia, diminuindo o tempo de 
internagao e o tempo de evolugao das lesoes de mucosite e 
melhorando a dor. A avaliagao odontologica previa a radio e 
quimioterapia tambem e fator importante na prevengao e na 
redugao da severidade da mucosite, alem de diminuir focos 
infecciosos em cavidade oral antes do tratamento. 1213 

Atuagao com gestantes e puerperas 

A orientagao e a educagao de gestantes e puerperas sobre os 
cuidados com a boca do bebe no 1 Q ano de vida servem de ali- 
cerce para as boas praticas e a valorizagao da saude oral no nu- 
cleo familiar. Este e um periodo no qual a famflia esta avida 
por informagoes e conhecimentos que tragam beneficio para o 
bebe, portanto, um momento oportuno para fornecer infor¬ 
magoes sobre a saude oral. 14 Essas orientagoes podem ser for- 
necidas em cursos de pre-natal, na maternidade e antes do 
aparecimento do primeiro dente de leite. 

0 odontopediatra na maternidade tambem pode ajudar a 
diagnosticar a anquiloglossia, o freio lingual curto e outras pa- 
tologias, como dente natal (dente que ja esta na cavidade oral 
no momento do nascimento) ou dente neonatal (dente que ir- 
rompe no 1 Q mes de vida). Nesses casos, o diagnostic adequa- 
do apos exame clinico cauteloso define o planejamento de 
atuagao, seja cirurgico ou conservador. Indica-se exame radio- 
grafico dos dentes natais e neonatais para definir se sao dentes 
da serie normal da dentigao decidua ou se sao dentes supra- 
numerarios, alem de avaliar a condigao clinica e o grau de mo- 
bilidade do elemento dentario. Nos casos que apresentem mo- 


bilidade exagerada oferecendo risco de aspiragao, a extragao 
esta indicada. 15 

Em alguns casos, pode ocorrer uma lesao traumatica no 
ventre da lingua, em virtude do atrito do dente com essa su- 
perffcie ao mamar; 1516 nesses casos, quando a mobilidade for 
minima, indica-se o alisamento do bordo incisal e a manuten- 
gao do elemento dentario. 

Outras ocorrencias comuns em neonatos e que causam 
preocupagao nos pais, pois se assemelham a dente, sao as pe- 
rolas de Epstein, os nodulos de Bohn e os cistos da lamina 
dentaria. Trata-se de alteragoes de desenvolvimento que desa- 
parecem ate os 3 meses de idade, sendo necessario apenas o 
acompanhamento clinico e nenhuma intervengao 16 (ver Capi- 
tulo 1 - Exame fisico da cavidade bucal). 

Consideragdes finais 

0 impacto da condigao oral na saude do individuo esta claro, 
destacando a possibilidade de que microrganismos presentes 
na cavidade oral e as respostas teciduais inflamatorias localiza- 
das na boca possam influenciar o inicio e/ou a progressao de 
varios processos patologicos, sendo, muitas vezes, a relagao en- 
tre doengas bucais e outras doengas uma via de mao dupla. A 
participagao do CD pode apresentar impacto positivo significa¬ 
tive no tempo de internagao e custo total do tratamento, melho- 
ra a qualidade de vida do paciente no periodo no qual permane- 
ce internado e traz um diferencial importante para a instituigao. 4 

Diante do exposto, e indiscutivel a necessidade de acompa¬ 
nhamento odontologico durante o periodo de internagao hos- 
pitalar, participando do processo preventivo, terapeutico e 
melhorando a qualidade de vida do paciente. 4 

A agao de um CD integrado a uma equipe multidisciplinar, 
seja executando procedimentos, seja orientando pacientes e 
seus familiares e/ou responsaveis sobre a importancia dos 
cuidados com a boca, tern um impacto positivo e significativo 
na saude oral do paciente, tanto durante o periodo de interna¬ 
gao como ao retornarem aos seus lares. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Reconhecer a importancia da saude oral para a saude 
geral do paciente. 

• Atentar para a diversidade da atuagao do cirurgiao- 
-dentista no ambiente hospitalar. 

• Atuar na prevengao de pneumonia associada a 
ventilagao mecanica (PAV). 

• Conhecer as peculiaridades do atendimento a 
pacientes especiais. 
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CAPITULO 10 


ESTOM ATOLOGIA 
PEDIATRICA 

Paulo Jose Bordini 
Soraya Carvalho da Costa 


Introdugao 

A estomatologia pediatrica e um capitulo importante da odon- 
tologia, e seu foco e a prevengao, o diagnostic e o tratamento 
das doengas e alteragoes orais que ocorrem na infancia. 
Abrange um universo de patologias que deve ser do conheci- 
mento tanto do cirurgiao-dentista como do medico, em espe¬ 
cial, o pediatra. 

Ao considerar a regiao orofacial do bebe, da crianga ou do 
adolescente, o cirurgiao-dentista e o pediatra devem estar aten- 
tos as mudangas estruturais que podem ocorrer nessa regiao, 
uma vez que elas desempenham um papel importante no de- 
senvolvimento da crianga. Algumas delas estao presentes des- 
de o nascimento, outras manifestam-se meses ou anos mais tar- 
de; podem refletir alteragoes do crescimento e desenvolvimento 
das estruturas orais e/ou do complexo maxilomandibular, ou 
constitufrem-se em verdadeiros processos patologicos que se 
desenvolvem mediante agressoes das mais diversas naturezas. 
Atengao especial deve ser dada a criangas prematuras, pois 
apresentam um risco maior para desenvolver alteragoes pos-na- 
tais (ver Capitulo 12 - Atengao a saude bucal do bebe prematu- 
ro). Prevenir, diagnosticar e tratar essas entidades requer, antes 
de qualquer coisa, um conhecimento profundo das bases fisio- 
logicas e das especificidades dessas fases da vida do individuo. 

0 objetivo deste capitulo e descrever de forma sucinta as 
principals afecgoes bucais que ocorrem nesse grupo de pacien- 
tes. Para uma abordagem mais profunda desse assunto, reco- 
menda-se recorrer aos compendios de estomatologia. 

Alteragoes no recem-nascido 

Epulide congenita 

Conhecida tambem como tumor de celulas granulosas conge- 
nito, mioblastoma congenito ou tumor de Neumann, e uma le- 
sao nao neoplasica rara encontrada em recem-nascidos. E uma 
entidade com etiologia ainda incerta, embora estudos mais re- 
centes mostrem que se trata de uma proliferagao de celulas 
mesenquimais primitivas que exibem diferenciagao para mio- 
fibroblastos, assemelhando-se as celulas do tecido nervoso. 


Clinicamente, aparece como nodulo unico e pediculado, na 
maioria dos casos com menos de 2 cm de diametro, de superfi- 
cie lisa, as vezes, lobulado, com coloragao variando do rosa ao 
vermelho, de consistency firme a elastica, localizado no rolete 
gengival da maxila, na regiao de dentes anteriores, em espe¬ 
cial na regiao dos dentes caninos deciduos que ainda nao 
erupcionaram 1 ’ 2 (Figura 1). 

Apresenta predilegao pelo sexo feminino na razao de 8:1, 
correspondendo a aproximadamente 90% dos casos. Apesar 
de ser uma alteragao de curso benigno, autolimitante e ate re- 
gredir de forma espontanea, a remogao cirurgica, na maioria 
dos casos, e necessaria. Nao ha recidiva. 1 

Perolas de Epstein e nodulos de Bohn 
Essas duas entidades fazem parte de um grupo de alteragoes 
denominadas “cistos palatinos do recem-nascido”. As perolas 
de Epstein sao nodulos cisticos constituidos de queratina, 
provavelmente resultante de derivados de restos epiteliais re- 
tidos ao longo da linha de fusao dos processos palatinos du¬ 
rante o desenvolvimento fetal, enquanto os nodulos de Bohn 
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tambem sao nodulos cisticos preenchidos por queratina que 
se encontram na jungao dos palatos duro e mole, derivados 
dos remanescentes epiteliais resultantes do desenvolvimento 
de glandulas salivares menores no palato. 

As perolas de Epstein caracterizam-se por pequenas forma- 
goes nodulares com 2 a 3 mm de diametro, coloragao 
esbranquigada, firmes a palpagao, circunscritas, unicas ou 
multiplas, assemelhando-se a graos de arroz, que ocorrem ao 
longo da rafe palatina mediana e tendem a desaparecer por es- 
foliagao ate os primeiros 3 meses de vida, portanto, nao ha ne- 
cessidade de tratamento 2 (Figura 2). 

Os nodulos de Bohn, pequenos cistos preenchidos por que¬ 
ratina, sao semelhantes as perolas de Epstein, so que eles nao 
fleam restritos a rafe palatina mediana, isto e, podem ser en- 
contrados espalhados pelo palato duro na forma de projegoes 
esbranquigadas. 2 

Cisto gengival do recem-nascido 
Este cisto origina-se a partir de remanescentes da lamina den¬ 
taria, por isso, alguns autores tambem o denominam cisto da 
lamina dentaria. Sao encontrados nos rebordos alveolares dos 
recem-nascidos ou em criangas muito jovens, na mucosa ao 
longo dos lados vestibular e lingual dos processos alveolares, 
tanto da maxila como da mandibula. Apresentam-se clinica- 
mente por multiplas papulas isoladas, circunscritas e de colo¬ 
ragao esbranquigada (Figura 3). Sao considerados como cistos 
gengivais de inclusao, pois possuem em seu interior urn con- 
teudo queratotico. Embora apresentem diferengas histologi- 
cas, ao exame fisico, essas formagoes assemelham-se as pero¬ 
las de Epstein e aos nodulos de Bohn e tambem nao 
necessitam de tratamento, uma vez que apresentam remissao 
espontanea. 2 

Doenga de Riga-Fede 

A caracteristica principal desta doenga e o aparecimento de 
uma ulcera, de dimensoes significativas, na face ventral da lin- 



Figura 2 Perolas de Epstein: formagao esbranquigada na 
rafe palatina mediana. 

Fonte: cortesia da Prof. Dra. Maria Salete Nahas Pires Correa. 


gua de criangas que estao sendo amamentadas, ocasionada 
pela presenga de dente natal ou neonatal. Trata-se de uma ul¬ 
cera traumatica causada pelo atrito dessa mucosa com a su- 
perficie incisal dos dentes precocemente erupcionados na re- 
giao, durante o ato de suegao. A presenga dessa ulcera pode 
interferir na capacidade de suegao e alimentagao do lactente, 
podendo leva-lo a apresentar irritabilidade, inapetencia e ris- 
co de deficiencias nutricionais. 

Clinicamente, essa ulcera apresenta-se com bordas eleva- 
das e endurecidas, fundo necrotico de coloragao branco-acin- 
zentada, halo inflamatorio e e praticamente assintomatica 
(Figura 4). 0 tratamento consiste, alem da avaliagao do estado 
geral e nutricional da crianga, na remogao do agente irritante, 
por meio da extragao do dente supranumerario ou alisamento 
das bordas cortantes e pontiagudas de dentes prematuros. A 
limpeza da superficie da ulcera 2 vezes/dia com hastes de al- 
godao embebidas em gluconato de clorexidina 0,12% e uma 
medida importante na prevengao de infeegao secundaria en- 
quanto se aguarda o procedimento cirurgico 3 (ver Capitulo 2 - 
Erupgao dentaria - alteragoes, eventos importantes, cronolo- 
gia, fatores interferentes). 



Figura 3 Cisto gengival do recem-nascido no rebordo 
inferior (A) e superior (B). 

Fonte: cortesia da Prof. Dra. Maria Salete Nahas Pires Correa. 
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Alterapoes em crianpas e adolescentes 

Lingua geografica 

Tambem denominada de glossite migratoria benigna ou erite- 
ma migrans , e um disturbio inflamatorio benigno, cuja preva¬ 
lence na populagao geral varia de 1 a 2,5%, sendo mais fre- 
quente nos adultos do que nas criangas. A causa especifica da 
lingua geografica (LG) permanece desconhecida, porem varios 
fatores etiologicos tem sido sugeridos, como alergia, estresse 
emocional e condigoes sistemicas como diabete e psoriase. 
Embora nenhum dos fatores etiologicos propostos fornega 
uma relagao causal, alguns autores sugerem um papel signifi¬ 
cative dos fatores psicossomaticos e geneticos na patogenese 
da LG. 

Essa alteragao sem significado patologico ocorre principal- 
mente nos 2/3 anteriores do dorso da lingua e/ou bordas late¬ 
rals. E caracterizada por areas erosivas, eritematosas, de di- 
mensoes variadas, podendo ter ou nao um halo esbranquigado 
contornando as erosoes; na maioria das vezes, possuem limi- 
tes bem demarcados e apresentam um padrao circinado irre¬ 
gular lembrando um aspecto de mapa. As areas erosivas, re- 
sultantes da descamagao das papilas filiformes, permanecem 



Figura 4 Doenga de Riga-Fede. (A) Ulcera no ventre da 
lingua. (B) Dentes neonatais. 

Fonte: cortesias do Prof. Dr. Danilo Antonio Duarte, e da Prof. Dra. Maria 
Salete Nahas Pires Correa. 


por pouco tempo, pois logo ocorre a reparagao do tecido e no¬ 
vas areas despapiladas surgem em outro ponto, dando a ideia 
de migragao (Figura 5). Esse processo pode perdurar semanas 
ou meses, regredindo de forma espontanea e, eventualmente, 
recidivando mais tarde. De forma mais rara, os mesmos aspec- 
tos vistos no dorso da lingua podem transcender essa regiao e 
acometer o epitelio que reveste o ventre da lingua, assim como 
a mucosa do palato mole, mucosa labial e jugal, caracterizan- 
do uma variante dessa doenga denominada estomatite migra¬ 
toria. A lingua geografica nao tem significado patologico e nao 
necessita de nenhum tratamento especifico. Apenas orienta- 
gao ao responsavel pela crianga quanto a higienizagao da lin¬ 
gua, que deve ser feita com escova macia, e evitar ingestao de 
alimentos acidos e/ou condimentados, em geral, sao suficien- 
tes para diminuir a eventual queixa de glossodinea. 4 



Figura 5 Lingua geografica: nota-se o contraste das areas 
com e sem papilas filiformes. As papilas fungiformes nao 
sao afetadas. 
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Ulcera traumatica 

A ulcera traumatica e uma solugao de continuidade do epitelio 
oral resultante de uma agressao de natureza fisica dirigida 
contra os tecidos moles. Em criangas, nao e raro ocorrer a mor- 
dida involuntaria da mucosa oral apos anestesia. Pode ainda 
ser resultante da agao traumatica de dentes fraturados sobre a 
mucosa oral, ou mesmo ser causada por objetos introduzidos 
de forma intempestiva na boca. Traumas decorrentes de aci- 
dentes, quedas, brigas, cabegadas, queimaduras termicas ou 
quimicas tambem podem levar a formagao da ulcera traumati¬ 
ca. 0 aspecto clinico depende do tipo de trauma, intensidade e 
localizagao, variando desde lesoes de pequenas dimensoes ate 
grandes dilaceragoes. A exposigao do tecido conjuntivo, ede¬ 
ma e dor sao caracteristicas comuns, podendo trazer dificul- 
dade em deglutir ou ate mesmo falar 2 (Figura 6). 

0 tratamento requer a remogao, se ainda estiver presente, 
do agente causador (trauma) e limpeza da area com soro fisio- 
logico, alem de pesquisa e remogao de eventuais corpos estra- 
nhos. Em caso de trauma violento, em que haja acentuada ex¬ 
posigao de tecido conjuntivo, as bordas da lesao devem ser 
aproximadas por meio de sutura. 0 tratamento sintomatico 
com o uso de analgesicos e anti-inflamatorios pode ser neces- 



Figura 6 Ulcera traumatica decorrente de mordida apos 
anestesia odontologica. 


sario para os casos de maior gravidade. A bioestimulagao feita 
com laser terapeutico tambem melhora bastante o desconfor- 
to local e acelera o processo de reparagao tecidual, sendo reco- 
mendado o uso do laser vermelho (visivel) em uma potencia 
de 3 a 6 J/cm 2 sobre a lesao, com intervalos de 24 horas. Em 
geral, as ulceras traumaticas reparam-se de forma espontanea 
em urn periodo de 7 a 10 dias. 2 

Cisto de erupgao 

0 cisto de erupgao ou cisto eruptivo e uma tumefagao que 
ocorre no tecido mole localizado sobre o rebordo alveolar con- 
tiguo ao dente deciduo ou permanente em erupgao, bem antes 
de o dente aparecer na cavidade bucal. Essa doenga e analoga 
ao cisto dentigero, porem, sao reconhecidos como entidades 
clinicas separadas. 0 dentigero desenvolve-se ao redor da co- 
roa de urn dente nao erupcionado situado no osso; o cisto de 
erupgao ocorre em tecidos moles apos o rompimento da crista 
ossea, impedindo, assim, a erupgao do dente. 

A sua exata etiologia nao e clara; alguns autores referem a 
presenga de trauma, infecgoes e falta de espago para a erupgao, 
resultando em dilatagao, por acumulo de fluido ou sangue, do 
espago folicular que envolve a coroa de urn dente em erup¬ 
gao. 2 ’ 5 Segundo a literatura, a maioria dos cistos de erupgao 
ocorre entre 6 e 9 anos de idade, nas regioes dos incisivos e 
molares, seguidos pelos caninos e pre-molares. 5 

Clinicamente, caracteriza-se pela ocorrencia de urn au- 
mento de volume em forma de cupula, circunscrito, flutuante, 
de coloragao translucida ou azulada, assintomatico, localiza¬ 
do e limitado a regiao do rebordo alveolar onde se dara a erup¬ 
gao de urn dente deciduo ou permanente. A coloragao azulada 
ou arroxeada se deve a hemorragia no espago folicular entre a 
coroa do dente e o epitelio reduzido do esmalte; consequente- 
mente, a cavidade cistica que circunda a coroa, em geral, pas- 
sa a ter essa coloragao 5 (Figura 7). Nao e necessario nenhum 
tipo de tratamento, pois, na maioria das vezes, o cisto se rom- 
pe e ocorre a erupgao do dente envolvido. Em alguns casos, 
pode ser feita a remogao da cobertura do cisto (ulectomia), 
permitindo que a erupgao ocorra com maior rapidez. 2 

Mucocele 

E uma lesao encontrada com frequencia em criangas e adoles- 
centes; origina-se da ruptura de urn ducto de glandula salivar 
menor e do consequente extravasamento de saliva para os es- 
pagos teciduais adjacentes (cisto de extravasamento mucoso), 
ou pela retengao de saliva decorrente da obstrugao parcial ou 
total do sistema de ductos (cisto de retengao). Quando a cole- 
gao de saliva ocorre superficialmente na mucosa oral, o seu as¬ 
pecto e bolhoso, assemelhando-se a uma cupula de coloragao 
translucida ou azulada, superficie lisa, com tamanho aproxi- 
mado de 1 cm de diametro, consistency fluida, assintomatica 
e que, se for perfurada, resulta em extravasamento de saliva 
(Figura 8). As mucoceles mais profundas exibem uma colora¬ 
gao rosea igualando-se ao tecido da regiao; as demais caracte¬ 
risticas continuam inalteradas. A localizagao preferencial da 
lesao e no labio inferior, em razao da grande concentragao de 
glandulas salivares menores, podendo ocorrer tambem na 
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Figura 7 Cisto de erupgao ou eruptivo com destaque para 
a coloragao azulada no rebordo. 

Fonte: cortesia da Prof. Dra. Maria Salete Nahas Pires Correa. 


Figura 8 (A) Superficie translucida da mucocele superficial. 
(B) Mucocele exposta apos excisao cirurgica. 

Fonte: cortesia da Prof. Dra. Maria Salete Nahas Pires Correa. 


mucosa jugal e no ventre de lingua. 0 tratamento e a excisao 
cirurgica e, para minimizar a possibilidade de recidiva, as 
glandulas salivares envolvidas devem ser removidas e deve-se 
afastar qualquer injuria traumatica na regiao. 26 

Hemangioma 

E uma proliferagao benigna anormal do endotelio dos vasos 
sanguineos, sendo a neoplasia mais comum dos recem-nasci- 
dos e da infancia. Em muitos casos, o hemangioma e conside- 
rado urn hamartoma ou malformagao, e nao uma neoplasia 
verdadeira. Podem ser classihcados de acordo com o envolvi- 
mento tecidual em: 

• capilares, quando associados a vasos de menor calibre, o que 
determina lesoes, em geral, unicas e de pequenas proporgoes 
e mais superficial; 

• cavernosos, quando vasos maiores, arteriais ou venosos dao 
origem a lesoes unicas ou multiplas, pulsateis (arterial) e, em 
geral, deformantes. 7 

De forma classica, a manifestagao bucal do hemangioma apa- 
rece como uma lesao plana ou elevada da mucosa, sob a forma 
de nodulo endofitico, de consistency mole ou fluida, de tama- 


nho variado, raramente circunscrito, assintomatico, de cor 
vermelha intensa, arroxeada ou azulada, que sofre isquemia 
quando submetido a pressao local (Figura 9). A pungao, com a 
consequente aspiragao de sangue, e uma manobra semiotec- 
nica fundamental para o diagnostico, uma vez que a biopsia, 
por razoes obvias, esta contraindicada. 

Os hemangiomas localizam-se principalmente nos labios, 
na mucosa jugal e na lingua. A conduta envolve desde o acom- 
panhamento nos casos de hamartomas, pois eles tendem a re- 
gredir com o crescimento da crianga, a ate mesmo a aplicagao 
intralesional de substancias esclerosantes (oleato de etanola- 
mina ou glicose hipertonica), criocirurgia ou laserterapia ci¬ 
rurgica para as lesoes pequenas (hemangiomas capilares) e lo- 
calizadas em areas de risco de traumatismo. Os casos de 
hemangiomas cavernosos devem ser encaminhados ao cirur- 
giao vascular para avaliagao e conduta. 2 

Papiloma 

0 papiloma oral e uma lesao que se manifesta na infancia, 
tambem conhecido como papiloma escamoso. E uma prolife¬ 
ragao benigna do epitelio escamoso estratificado que resulta 
no aparecimento de crescimentos papiliferos ou verrucosos 
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Figura 9 Hemangioma capilar na borda lateral da lingua 
(A) e na mucosa jugal (B). 


(semelhante a couve-flor). 7 Essa lesao apresenta como possi- 
vel fator etiologico o papilomavirus humano (HPV). 

Ha mais de 100 tipos sorologicos desse virus com antigeni- 
cidade diferente, sendo que pelo menos 24 tipos de HPV estao 
associados com lesoes de cabega e pescogo, e os subtipos 
HPV-6 e HPV-11 sao os mais comumente isolados nos papilo- 
mas orais. Embora sejam importantes, as formas de transmis¬ 
sao na crianga ainda permanecem urn assunto controverso. 
Teoricamente, ha varias possibilidades de transmits o HPV 
para a crianga, como transmissao perinatal, auto e heteroino- 
culagao (sendo essas formas as mais prevalentes), alem de 
abuso sexual e vias de transmissao indireta por meio de obje- 
tos contaminados 8 (Tabela 1). 


Tabela 1 Modos de transmissao do HPV na crianga 8 


Transmissao nao 
sexual 

Transmissao 

materna 

Transmissao 

intrautero 

Abuso 

sexual 

Direta: 

Parto vaginal 

Infecgao do 

Por 

De uma pessoa 

Parto 

trato genital 

meio do 

para outra 

cesariano 

materno 

semen 

Autoinoculagao 

Ruptura 

Via 


Indireta: 

precoce das 

transplacentaria 

Via objeto 

membranas 



contaminado 

Via saliva (?) 



Via superficie 

Via leite 



contaminada 

materno (?) 




E interessante ressaltar que esses subtipos virais nao estao 
entre os da familia HPV supostamente responsaveis por cau- 
sar a malignizagao dessas lesoes orais, porque a virulencia e a 
taxa de infectividade nesse tipo de lesao sao extremamente 
baixas, diferindo, assim, de outras lesoes induzidas pelo HPV. 

E a lesao papular mais comum da mucosa bucal, constituin- 
do 3% das lesoes de boca. Foi relatado pela primeira vez por 
Tomes, em 1848, e recebeu a denominagao “verruga gengival”. 
Clinicamente, manifesta-se como uma papula ou nodulo exo- 
fitico, unico, de tamanho variado (normalmente inferior a 0,5 
cm de diametro), de base pediculada, bem delimitado, de su¬ 
perficie irregular papilffera (superficie verrucosa), consistency 
flacida, de coloragao rosea, porem, como ocorre urn deposito 
intenso de queratina na sua superficie, pode ter urn aspecto es- 
branquigado (Figura 10). Os locais de predilegao para sua ocor- 
rencia sao a lingua, os labios e o palato, mas qualquer superfi¬ 
cie bucal pode ser afetada. Os papilomas orais nao tendem a 
malignizagao e raramente aumentam de tamanho ou desapa- 
recem espontaneamente. 0 tratamento do papiloma oral e a 
remogao cirurgica, e a margem de seguranga nao e obrigatoria. 
A excisao cirurgica pode ser realizada com bisturi convencional 
ou com laser de C0 2 , eletrocauterizagao e criocirurgia. 9 



Figura 10 Papiloma em mucosa labial (A) e papilomatose 
viral no palato (B). 
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A verruga vulgar tambem e uma hiperplasia focal do epite- 
lio escamoso estratificado que esta relacionada principal- 
mente aos subtipos virais HPV-2 e HPV-4, entre outros. E uma 
lesao comumente encontrada nas maos de criangas, e conta¬ 
giosa e acomete a pele, mas tambem pode atingir a mucosa 
oral, principalmente por autoinoculagao (habito de chupar os 
dedos ou de roer as unhas). Quando isso acontece, a localiza- 
gao preferencial e a borda do vermelhao do labio, a mucosa la¬ 
bial ou a ponta da lingua. Clinicamente, a lesao e indistingui- 
vel do papiloma. Eventualmente, a contaminagao viral pelo 
HPV ocorre em uma area mais abrangente da mucosa oral; a 
presenga do virus na intimidade do epitelio estimula o cresci- 
mento epitelial local alterando a sua superficie, formando pla- 
cas esbranquigadas de forma e contorno variaveis, de superfi¬ 
cie papilifera e assintomatica. Essa entidade tern sido 
denominada papilomatose viral. 

0 diagnostic diferencial entre papiloma, papilomatose vi¬ 
ral e verruga vulgar e outras doengas e conseguido por exame 
histopatologico, em que se visualizam sinais de inclusao viral 
(coilocitose) e testes para a identificagao genetica dos virus 
(imuno-histoquimico, hibridizagao in situ e reagao em cadeia 
pela polimerase - PCR). 

0 tratamento da verruga vulgar tambem e a excisao cirurgi- 
ca, tomando-se o cuidado de remover a base da lesao. 7-9 

Gengivoestomatite herpetica aguda 
A gengivoestomatite herpetica primaria e de uma das formas 
de resposta do hospedeiro diante da primoinfecgao causada 
pelo Herpesvirus hominis. A infecgao primaria geralmente 
acontece na primeira infancia, ao redor dos 2 ou 3 anos de ida- 
de, eventualmente no adolescente ou no adulto jovem, por 
meio de goticulas de saliva contaminada ou pelo contato com 
as secregoes de lesoes herpeticas ativas. Apos o contagio, o sis- 
tema imune do paciente e ativado e, na maioria das vezes 
(99%), ocorre a formagao de anticorpos neutralizantes, e a 
doenga nao se expressa clinicamente ou o faz de forma subcli- 
nica e inespecifica. No entanto, uma pequena parcela desses 
individuos infectados apresenta manifestagoes clinicas tipicas 
como consequencia dessa primoinfecgao. Essa resposta pode 
ocorrer sob diversas formas clinicas e em varias regioes do or- 
ganismo, entre elas a gengivoestomatite herpetica primaria. 2 ’ 6 ’ 7 

Apos urn periodo de incubagao de 1 semana, em media, o 
quadro clinico inicia-se por alteragao do quadro geral, com 
ocorrencia de febre, mal-estar geral, dores articulares, irritabi- 
lidade, dor ao deglutir e linfadenopatia regional que perdura 
cerca de 48 horas. 

0 quadro local comega por inflamagao gengival, com ede¬ 
ma, eritema e dor que precede a formagao de vesiculas que 
surgem a seguir, inicialmente na propria gengiva e depois se 
estendendo para lingua, palato, mucosa jugal, orofaringe e re- 
giao peribucal (Figura 11). As vesiculas aparecem ate o 6° dia, 
rompem-se rapidamente deixando ulceras rasas no local, com 
halo eritematoso e fundo amarelo-acinzentado. Por vezes, 
outras mucosas, como a nasal e conjuntival, tambem estao 
comprometidas. Sialorreia e dor intensa completam o quadro 
clinico. Ha casos em que as lesoes sao infectadas secundaria- 



Figura 11 Gengivoestomatite herpetica aguda em paciente 
adolescente. (A) Lesoes vesicoulcerativas principalmente 
na gengiva palatina. (B) Gengivoestomatite herpetica 
aguda em crianga de 1,2 ano. 


mente, agravando o estado geral do paciente. Em urn periodo 
de 7 a 14 dias, nao havendo complicagoes, as lesoes regridem 
sem deixar sequelas, desaparecendo juntamente com os sin- 
tomas sistemicos e a linfadenopatia. 2 ’ 6 7 

Apos o desaparecimento das lesoes e do quadro clinico ge¬ 
ral, os virus tornam-se atenuados e permanecem latentes no 
interior das celulas do ganglio nervoso da regiao (trigeminal), 
podendo ser reativados em alguns casos, anos mais tarde, 
quando houver estado de imunossupressao local ou geral, 
dando origem a outra forma clinica da doenga denominada 
herpes simples recorrente. 

0 tratamento para a gengivoestomatite herpetica primaria 
e sintomatico e de suporte. A terapeutica medicamentosa en- 
volve a administragao de analgesicos, antitermicos e anti-in- 
flamatorios. Eventualmente, essa doenga pode ocorrer em as- 
sociagao com a candidiase pseudomembranosa, o que requer 
o uso de antifungico concomitante. Ha recomendagao espe¬ 
cial para a hidratagao e dieta, que deve ser liquida, pastosa e 
proteica. Tratamentos locais incluem bochechos com antis- 
septicos suaves, como o gluconato de clorexidina 0,12% dilui- 
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do na proporgao de 1:1 de agua filtrada, e, se necessario, anes- 
tesicos topicos. 2 

Candidiase pseudomembranosa 
As infecgoes causadas pelo fungo do genero Candida sao deno- 
minadas candidiase ou candidose. A Candida albicans foi pri- 
meiramente descrita por Langenbeck (em 1830); e a especie 
isolada das infecgoes com maior frequencia, sendo considera- 
da o patogeno oportunista mais comum na especie humana. 
Sua distribuigao e muito ampla, podendo ser encontrada nas 
mucosas bucal, vaginal e gastrointestinal. Aproximadamente 
40 a 60% das criangas sao portadoras desse microrganismo na 
cavidade oral, permanecendo em urn estado de equilibrio com 
o restante da microbiota e com o sistema imunologico do hos- 
pedeiro (condigao saprofita), sendo parte da microbiota nor¬ 
mal. No entanto, sob determinadas condigoes, como o uso 
prolongado de antibioticos, a imunossupressao causada pelo 
uso de corticosteroides, doengas imunossupressoras como 
HIV e quimioterapia, pode haver urn crescimento desordena- 
do da colonia fungica e ela passa da condigao saprofitica para 
a condigao patogenica, induzindo o aparecimento da lesao. 
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Figura 12 Candidiase pseudomembranosa aguda 
envolvendo a regiao anterior do ventre (A) e todo o dorso 
da lingua (B). 


Cerca de 10 a 24% das criangas desenvolvem o “sapinho” nos 
seus primeiros 18 meses de vida. 10 

A candidiase pseudomembranosa aguda, tambem conheci- 
da como “sapinho”, caracteriza-se clinicamente pelo apareci¬ 
mento de placas brancas facilmente removidas por raspagem, 
semelhantes a “leite coalhado”, localizadas em qualquer regiao 
da cavidade oral, principalmente na lingua, mucosa jugal e pa- 
lato. Quando as placas sao removidas, deixam uma superficie 
eritematosa e, as vezes, sangrante com leve sintomatologia 
dolorosa (Figura 12). 

Seu tratamento consiste no uso de antifungicos topicos ou 
sistemicos, dependendo da extensao e da condigao sistemica 
do paciente, nao se esquecendo de pesquisar a causa dessa 
proliferagao desordenada da Candida. 0 antifungico topico de 
eleigao e a nistatina, e os sistemicos podem ser o fluconazol 
ou, mais recentemente, o itraconazol. 67 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer as principals alteragoes orais que ocorrem na 
infancia e na adolescencia. 

• Identificar a manifestagao clinica das alteragoes orais e 
seu comprometimento na qualidade de vida da crianga 
e do adolescente. 

• Atuar de forma integrada com o odontopediatra e 
promover o encaminhamento para tratamento, quando 
necessario. 
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CAPITULO 11 


FISSURAS PALATINAS 

Marcia Andre 


Introdugao 

As fissuras labiopalatinas (FLP) sao deformidades congenitas 
que comprometem o tergo medio da face. Em extensao varia- 
vel, podem abranger labio, rebordo alveolar, palato duro e pa- 
lato mole. Encontram-se desde fissuras com morfologia sim¬ 
ples, como a dissociagao da musculatura orbicular do labio 
superior, perceptivel apenas durante a dinamica labial, ate fis¬ 
suras que evidenciam falhas teciduais, distorgoes e desloca- 
mentos das estruturas que compoem o maxilar superior. 1 

Etiopatogenia 

A etiologia das fissuras labiopalatinas e diversa e, muitas ve- 
zes, incerta, sendo que alguns casos se devem a alteragoes 
monogenicas, anomalias cromossomicas ou agentes ambien- 
tais. Em geral, a maioria e transmitida como uma condigao 
multifatorial, em que se reconhecem fatores geneticos e am- 
bientais. 2 

As fissuras de labio e/ou palato representam uma das mal- 
formagoes congenitas de maior prevalencia na especie huma- 
na e, na literatura internacional, os indices oscilam entre 0,87 
e 1,03:1.000, assemelhando-se aos registrados em diversos es- 
tudos no Brasil. 

A fissura de labio ocorre por volta da 7 a semana de vida in- 
trauterina, quando nao ha fusao do processo maxilar com o 
processo frontonasal, podendo ser uni ou bilateral. 0 momen- 
to e a duragao do periodo de interference determinam se a fa- 
lha sera restrita aos tecidos moles, identificando uma fissura 
labial incompleta, ou se sera estendida ate o forame incisivo, 
caracterizando uma fissura completa (Figura 1). 

A fissura de palato ocorre quando nao ha fusao das laminas 
palatinas, ao redor da 10 3 semana gestacional. Dependendo da 
extensao da falha de coalescencia, a fissura palatina e comple¬ 
ta, quando atinge os palatos duro e mole, ou e incompleta, ao 
comprometer apenas o palato mole (Figura 2). 

As fissuras de palato estao frequentemente associadas as 
fissuras de labio, uma vez que, apos a manifestagao da fenda 
alveolar, sugere-se que a lingua tende a ficar alojada nesse es- 


pago, permanecendo alta e anteriorizada, dificultando a hori- 
zontalizagao das laminas palatinas e o subsequente fecha- 
mento do palato, o que ocasiona as fissuras labiopalatinas, 
que tambem podem ser uni ou bilateral, de forma completa ou 
nao (Figura 3). 



Figura 1 (A) Fissura labial unilateral esquerda completa. 
(B) Fissura labial bilateral incompleta. 
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As fissuras palatinas sao consideradas patologias distintas 
das fissuras labiais e labiopalatinas (Figura 3), porque, ao re- 
ver o processo embrionario, observa-se que essas estruturas se 
desenvolvem de forma e em tempos distintos. Alem disso, a li- 
teratura mundial registra diferengas na incidencia e na predis- 



Figura 2 (A) Fissura palatina completa. (B) Fissura 
palatina incompleta. 



Figura 3 Fissura labiopalatina unilateral direita completa. 


posigao de sexo e etnia, na prevalencia de anomalias associa- 
das e na origem etiologica. 

Tratamento multidisciplinar 

As malformagoes orofaciais alteram a estetica e sao fatores de 
possiveis limitagoes funcionais (sucgao, deglutigao, respira- 
gao, mastigagao, audigao e fonagao), com consequente distur- 
biopsicossocial. 

0 tratamento das fissuras labiopalatinas desenvolveu-se de 
forma significativa nas ultimas decadas, sendo que a interven- 
gao precoce e a atuagao interdisciplinar caracterizam a melhor 
opgao para o sucesso de uma reabilitagao adequada. 

A Organizagao Mundial da Saude (OMS) recomenda uma 
equipe multidisciplinar composta por neonatologista, pedia- 
tra, cirurgiao plastico, cirurgiao-dentista, otorrinolaringologis- 
ta, fonoaudiologo, psicologo, assistente social, nutricionista e 
outros. Como o tratamento tern inicio ao nascimento e prolon- 
ga-se ate o termino do crescimento craniofacial, existem mo- 
mentos em que a atuagao de urn determinado profissional e 
prioritaria. A equipe base para a coordenagao do trabalho tera- 
peutico e constituida por cirurgiao plastico, fonoaudiologo e 
cirurgiao-dentista. 

Tratamento cirurgico 

0 tratamento cirurgico das fissuras labiopalatinas consiste em 
cirurgias primarias e secundarias, por meio de uma diversi- 
dade de opgoes de tecnicas e de oportunidades. 

A queiloplastia e a cirurgia primaria que reconstitui a inte- 
gridade labial e classicamente e realizada aos 3 meses de ida- 
de. Existe a tendencia em alguns centros de reabilitagao de 
executa-la precocemente, ainda na maternidade, porem a re- 
sultante tensao labial pode ser responsavel por atresias maxi- 
lares significativas. 

A palatoplastia e a cirurgia primaria indicada a partir dos 12 
meses de idade, com o intuito de separar a cavidade nasal da 
bucal, visando sobretudo a restaurar a fungao sem prejudicar 
o crescimento do tergo medio da face. Por essa razao, alguns 
centros postergam o fechamento do palato duro, optando so- 
mente pela palatoplastia velar no l e ano de vida. 3 

As cirurgias secundarias sao os procedimentos realizados 
para complementar as cirurgias primarias ou minimizar falhas 
eventualmente decorrentes delas. Nesse grupo, estao incluidas 
as rinoplastias, as faringoplastias e o enxerto osseo alveolar. 

Tratamento fonoaudiologico 
A abordagem fonoaudiologica e precoce e intensa, com inter- 
vengoes adequadas a cada fase do desenvolvimento da crianga 
e coordenadas com os procedimentos cirurgicos e o tratamen¬ 
to ortodontico. 

A atuagao precoce do fonoaudiologo junto ao bebe e essen- 
cial quando a capacidade natural de alimentagao esta prejudica- 
da. Em geral, as fissuras labiais permitem o aleitamento mater- 
no, enquanto as fissuras palatinas e as labiopalatinas necessitam 
de mamadeiras com bicos adaptados e manobras apropriadas, 
em razao da baixa pressao intrabucal (Figura 4). 0 uso da sonda 
nasogastrica e restrito as fissuras labiopalatinas associadas a pa- 
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Figura 4 Fissura labiopalatina bilateral incompleta a 
esquerda. 


tologias cardiacas, neurologicas e sindromes craniofaciais que 
acarretam estresse e perda ponderal por gasto energetico. Sem- 
pre que ha persistence de dificuldades respiratorias e de aleita- 
mento, com ganho de peso insuficiente e cianose frequente, su- 
dorese e cansago, torna-se necessario um bom exame clinico 
para diagnostic da presenga de anomalias multiplas. 4 

As orientagoes a famflia sobre alimentagao, desenvolvi- 
mento cognitivo-motor, linguagem e audigao sao mensais ate 
a hnalizagao das cirurgias primarias. 

A partir dos 2 anos de idade, o fonoaudiologo segue ava- 
liando voz, fala, linguagem e audigao da crianga em terapia 
propriamente dita. Esse trabalho e um processo dinamico e 
tern por objetivo permitir uma comunicagao ebciente para o 
bem-estar psicossocial. 

Tratamento odontologico 

0 tratamento odontologico precoce e instituido logo ao nasci- 
mento, com orientagao aos pais quanto a necessidade de pro- 
mogao de saude bucal, ressaltando a importance da integri- 
dade dos dentes para uma adequada reabilitagao. 

Recomenda-se que a higiene bucal seja introduzida logo ao 
sair da maternidade, por meio de gaze umedecida em agua hl- 
trada e fervida, pelo menos 1 vez/dia, para evitar que os resi- 
duos do leite permanegam nas regioes retentivas da bssura. 
Esse habito ainda permite que a mae supere o receio e/ou a re- 
pulsa gerados pela deformidade. 

As orientagoes quanto ao aleitamento, dieta alimentar e ha- 
bitos parafuncionais nao devem divergir entre os membros da 
equipe e sao fundamentais para o equilibrio osseo e muscular 
dos maxilares. Assim, torna-se indispensavel o acompanha- 
mento sistematico e regular. 

Paralelo ao trabalho educativo, pode ser iniciado o trata¬ 
mento ortopedico maxilar precoce, tambem chamado de orto- 
pedia neonatal ou ortopedia pre-cirurgica. 

Previamente a queiloplastia, com a bnalidade de corrigir e/ 
ou orientar o crescimento pre-maxilar, utiliza-se a bandagem 
adesiva, com um esparadrapo especial, antialergico e sem 


grande aderencia (Transpore 3M®), para evitar irritagoes der- 
micas (Figura 5). 

Concomitante ao uso da bandagem adesiva, emprega-se a 
placa palatina em resina acrilica (Figura 6), que forma um blo- 
queio mecanico com os objetivos de facilitar a amamentagao, 
orientar o posicionamento anatomico da lingua, prevenir a ir- 
ritagao da mucosa vomeriana, evitar a sucgao de dedo ou chu- 
peta entre os segmentos maxilares e minimizar os problemas 
respiratorios, estimulando o correto crescimento maxilar. 5 

0 uso de cremes adesivos favorece a adaptagao e a retengao 
das placas palatinas, sendo que o movimento de sucgao, 
institivo e intenso, tambem auxilia na estabilidade. As substi- 
tuigoes dessas placas sao feitas de acordo com o crescimento 
maxilar, portanto, dependem da idade e do padrao de desen- 
volvimento do bebe. 

Apos a queiloplastia, a bandagem adesiva e suspensa, mas 
se mantem o uso das placas palatinas. Elas podem permane- 
cer indicadas mesmo depois da palatoplastia, no caso de deis- 
cencias cirurgicas ou quando se pretende minimizar o colapso 
dos segmentos maxilares, com a adigao de parafusos expanso¬ 
res (Figura 7). 



Figura 5 Bandagem adesiva com esparadrapo 
transparente em fissura bilateral. 



Figura 6 Placa palatina em resina acrilica em fissura 
unilateral. 
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Figura 7 Placa palatina com parafuso expansor em fissura 
bilateral. 


Completando a dentigao decidua, aos 3 anos de idade, a 
crianga com fissura labiopalatina e monitorada regularmente 
pelo odontopediatra, para evitar as perdas dentarias por mani- 
festagao da carie. 

Na literatura especializada, existem varias inconsistency 
quanto a prevalencia de carie em criangas fissuradas. Ha urn 
risco maior em razao das sobras teciduais e/ou retragoes cica- 
triciais do labio, decorrentes da reparagao cirurgica, em adigao 
as frequentes anomalias dentarias de estrutura, forma, nume- 
ro e posigao, particularmente nos dentes adjacentes a fenda 
alveolar (Figura 8). 

A odontopediatria acompanha as criangas fissuradas da mes- 
ma forma que as sem fissura, porem com atengao a: fibrose cica¬ 
tricial, que pode interferir na eficiencia da anestesia local; ano¬ 
malias dentarias de numero, pois elas impoem que as opgoes de 
intervengao sejam discutidas pela equipe multidisciplinar; pre- 
senga de persistence da comunicagao entre cavidade nasal e 
bucal; e alteragoes oclusais inerentes a cada tipo de fissura. 

A intervengao ortodontica precoce, por meio de aparatolo- 
gia quase sempre removivel, justifica-se pela frequente redu- 
gao da dimensao transversal do maxilar, que e mais severa na 



regiao de caninos (Figura 9). Em geral, quando as cirurgias re- 
paradoras e a abordagem precoce da odontologia e da fonoau- 
diologia sao bem conduzidas, as alteragoes oclusais presentes 
na dentigao decidua nao sao significativas. Com a erupgao dos 
primeiros molares permanentes, os problemas de oclusao in- 
tensificam-se e tendem a resultar em dano progressivo a rela- 
gao esqueletica e ao perfil facial, o que faz a atuagao do orto- 
dontista ser primordial nesse momento. 

0 procedimento mais importante durante o desenvolvi- 
mento da dentigao mista e a cirurgia de enxerto osseo na fen¬ 
da alveolar, que e realizada frequentemente entre 9 e 11 anos 
de idade, para promover a estabilizagao do arco maxilar, per- 
mitir a erupgao do canino ou do incisivo lateral quando pre¬ 
sente, dar suporte osseo e periodontal e possibilitar a movi- 
mentagao ortodontica dos dentes adjacentes a fissura. 6 

Ao final da dentigao permanente, fatores como influencia 
dos tecidos cicatriciais, crescimento esqueletico desfavoravel 
inerente a propria patologia, padroes de crescimento herda- 
dos geneticamente e falhas na condugao do tratamento deter¬ 
minant se a finalizagao da intervengao ortodontica esta ou nao 
associada a cirurgia ortognatica ou a urn planejamento prote- 
tico (Figura 10). 



Figura 9 Aparelho ortodontico removivel expansor na 
dentipao decidua. 



Figura 10 Movimentagao ortodontica do canino na regiao 
do enxerto osseo alveolar. 
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Considerando-se que o tratamento de um portador de fis- 
sura labiopalatina realizado por uma equipe multidisciplinar 
tem inicio ao nascimento e se estende ate o final do cresci- 
mento facial, pode-se inferir que os diversos profissionais en- 
volvidos precisam ter o compromisso de revisar periodica- 
mente a eficiencia de sua atuagao terapeutica e implementar 
mudangas no protocolo sempre que necessario, com o objeti- 
vo de alcangar a excelencia em reabilitagao, o que e certamen- 
te um grande desafio. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer a etiopatogenia das fissuras labiopalatinas. 

• Identificar as malformagoes orofaciais e possfveis 
limitagoes funcionais. 

• Organizar o tratamento de forma multidisciplinar. 

• Encaminhar para o tratamento odontologico logo ao 
nascimento. 

• Orientar os pais quanto a necessidade de promogao de 
saude bucal. 
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ATENCAO a saude bucal 
DO BEBE PREMATURO 
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Introdugao 

A Organizagao Mundial da Saude (OMS) define criangas pre- 
-termo como aquelas que nascem com idade gestacional menor 
que 37 semanas. 1 A prevalencia de nascimentos pre-termo va- 
ria de acordo com a populagao estudada, e essa heterogeneida- 
de se deve as diferengas etnicas, culturais e sociodemograficas. 

No Brasil, a prevalencia de prematuridade e de 5 a 15%, e as 
causas mais comuns sao infecgao do trato urinario, hipertensao 
arterial, desnutrigao intrauterina, doengas maternas como car- 
diopatias, hipertensao arterial, diabete, placenta previa, tabagis- 
mo, uso de drogas ilicitas, maes muito jovens vitimas de abuso, 
maes com idade acima de 35 anos, gestagoes multiplas e outras. 2 

A medida que a sobrevida de prematuros aumenta, a im- 
portancia de seu acompanhamento tambem cresce. Apenas 
nos estudos de seguimento de criangas e adolescentes nasci- 
dos pre-termo podem-se detectar as repercussoes tardias das 
intercorrencias e das intervengoes no periodo neonatal em 
seu crescimento e desenvolvimento. 3 

As alteragoes orais encontradas com maior frequencia em 
criangas nascidas prematuras sao os defeitos de desenvolvi¬ 
mento do esmalte dentario (hipocalcificagoes e hipoplasias) 
que deixam o esmalte dos dentes mais porosos e com dimi- 
nuigao da espessura e da dimensao da coroa. Essas alteragoes 
deixam os dentes predispostos ao acometimento de lesoes de 
carie dentaria. Outras alteragoes orais observadas sao as alte¬ 
ragoes no formato do palato e na sequencia de erupgao denta¬ 
ria e dilaceragao dentaria. 45 

0 conhecimento das alteragoes orais em criangas pre-ter¬ 
mo e de baixo peso ao nascer por parte dos pediatras e odonto- 
pediatras favorece a atuagao transdisciplinar com o objetivo 
de educar, prevenir e atenuar as possiveis mudangas fisicas e 
dentarias nessas criangas. 

Prevalencia de defeitos de esmalte em 
criangas nascidas prematuras 

A formagao do esmalte dentario comega ainda na vida intrau¬ 
terina. Os disturbios do desenvolvimento de esmalte apresen- 


tam-se como anomalias de estrutura e podem afetar ambas as 
dentigoes, tendo carater sistemico, local e hereditario. 6 

0 dente funciona como urn verdadeiro “quimografo biologi- 
co”, pois os ameloblastos sao celulas extremamente sensiveis, 
e quaisquer insultos sistemicos ou locais podem interromper a 
sua fungao de forma permanente ou temporaria e responder 
como defeitos de esmalte. Como o esmalte, depois de forma- 
do, nao sofre remodelagao como os outros tecidos duros, qual- 
quer enfermidade sistemica que provoca deficiencia nutritiva 
ou trauma no germe em formagao pode ser potencialmente 
capaz de produzir defeitos de esmalte. 7 

Investigagoes mais recentes feitas em criangas prematuras 
de muito baixo peso ao nascer reportam prevalencia mais alta 
de defeitos de esmalte quando comparadas com estudos pre- 
vios. Na dentigao decidua, Grahnen et al. 7 avaliaram 82 crian¬ 
gas prematuras e 39 a termo e encontraram defeitos de esmal¬ 
te em 21% das criangas prematuras e 10% das nascidas a 
termo. Lai et al. 8 observaram opacidade em 79% das criangas 
prematuras e em 30% das nascidas a termo e hipoplasia em 
67% das prematuras e 10% das a termo. Velio et al. 9 avaliaram 
52 criangas prematuras e 50 a termo e observaram opacidade 
em 77% das criangas prematuras e em 80% das nascidas a ter¬ 
mo, alem de hipoplasia em 60% das prematuras e 16% das a 
termo. Cruvinel et al. 10 avaliaram 40 criangas prematuras e 40 
a termo e observaram opacidade em 65% das criangas prema¬ 
turas em 63% das nascidas a termo, e hipoplasia em 38% das 
prematuras e 8% das a termo. Takaoka et al. 5 avaliaram 45 
criangas prematuras e 46 a termo e observaram que a frequen¬ 
cia de defeitos de esmalte foi de 87% no grupo de prematuros 
e de 44% nos nascidos a termo. Rythen et al. 11 avaliaram 40 
criangas prematuras e 40 a termo e observaram opacidade em 
16% das criangas prematuras e em 0% das nascidas a termo. 

Na dentigao permanente, Brogardh-Roth et al. 12 avaliaram 
82 criangas prematuras e 82 a termo e observaram opacidade 
em 55% das criangas prematuras em 44% das nascidas a ter¬ 
mo, e hipoplasia em 2% das prematuras e 1% das a termo. 
Rythen et al. 11 observaram opacidade em 40% das criangas 
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prematuras e em 30% das nascidas a termo, e hipoplasia em 
5% das prematuras e 10% das a termo. 

Vale ressaltar que os estudos citados foram avaliados na re- 
visao sistematica de Jacobsen, 13 as criangas apresentam dife- 
rentes caracteristicas e a metodologia e o cuidado tecnico na 
avaliagao interferem na frequencia observada. 

Patogenese dos defeitos de esmalte 
em prematuros 

Os defeitos de desenvolvimento do esmalte podem se originar 
de fatores sistemicos ou locais. 

Fatores sistemicos 

Insultos sistemicos podem ocorrer nos periodos pre-natal, 
neonatal ou pos-natal e podem levar a defeitos de desenvolvi¬ 
mento de esmalte. 5,61314 

Os fatores sistemicos associados aos defeitos de esmalte 
podem ser classificados como trauma de nascimento, infec- 
goes, disturbios nutricionais, disturbios metabolicos e bioqui- 
micos, embora o mecanismo real dos danos teciduais ainda 
nao seja muito bem entendido. 5,61314 

Urn fator etiologico que pode ser considerado na patogenese 
dos defeitos de esmalte em criangas nascidas prematuras e o de- 
sarranjo do metabolismo do calcio e do fosforo que ocorre na 
maioria das criangas prematuras em graus variaveis. A etiologia 
dos disturbios do calcio e do fosforo e complexa e provavelmente 
resulta da interagao de varios fatores. Dois tergos dos estoques de 
calcio e fosforo do neonato sao acumulados durante o 3 e trimes- 
tre de gestagao, e criangas prematuras, nascidas entre 28 e 30 se- 
manas de gestagao, perdem muito da deposigao desse mineral. 
Quando o cordao umbilical e clampeado ao nascimento, ha 
uma abrupta cessagao do transporte materno de calcio e fosfo¬ 
ro, levando a crianga a utilizar o proprio estoque, principalmen- 
te dos tecidos duros, incluindo o esmalte dentario, para manter 
niveis sericos adequados. Ate mesmo em criangas a termo, 
quando ocorre hipocalcemia, ela e vista nos dentes das criangas 
como uma linha neonatal que separa o esmalte calcificado na 
vida intrauterina do esmalte calcificado apos o nascimento. 614 

Takaoka et al. 5 observaram que criangas com deficit de 
crescimento pos-natal precoce, ou seja, aquelas com peso 
abaixo do percentil 10 de referenda na idade corrigida de ter¬ 
mo, tern 7,8 vezes mais chance de defeitos de esmalte do que 
criangas sem desnutrigao nesse periodo. 

Fatores locais 

Sobrepostos aos fatores sistemicos estao os fatores locais que 
podem predispor ainda mais as criangas nascidas prematuras 
aos defeitos dentais. Muitas criangas prematuras passam por 
laringoscopia e entubagao endotraqueal para ventilagao me- 
canica por insuficiencia respiratoria. Esses procedimentos po¬ 
dem resultar em forgas traumaticas nos alveolos. 5,6 

0 trauma local do tubo orotraqueal, que pressiona a borda 
alveolar anterior dos maxilares, onde os germes dentarios em 
formagao ainda nao estao protegidos pela tabua ossea, pode 
ser outra causa de hipoplasia de esmalte em criangas prema¬ 
turas entubadas. 61314 


Estudo realizado por Boice et al. 15 mostrou que criangas de 
muito baixo peso, que nao sobreviviam, exibiam notavel con- 
cavidade na borda anterior do maxilar esquerdo, delineando 
claramente o local do tubo orotraqueal. Secgoes histologicas 
feitas entre as bordas alveolares marcadas mostraram trans- 
tornos graves no desenvolvimento do orgao do esmalte. 

Em estudos mais recentes feitos com criangas nascidas 
prematuras que passaram por laringoscopia e entubagao oro¬ 
traqueal, observou-se que tiveram mais defeitos nos dentes an- 
teriores maxilares. Takaoka e al. 5 encontraram 100% de defei¬ 
tos de esmalte nas criangas que foram entubadas. 

Levando-se em conta os achados, torna-se imperativo re- 
comendar as equipes de atendimento neonatal que o uso do 
laringoscopio seja menos traumatico e que seja considerado 
no protocolo de entubagao orotraqueal o uso de suporte de 
protegao para o laringoscopio e para o tubo orotraqueal, feito 
de material resiliente, conforme sistema e metodo aplicados 
por Eremberg e Nowak. 16 

Aparencia clinica dos defeitos de 
desenvolvimento do esmalte 

Defeitos de desenvolvimento de esmalte podem surgir de distur¬ 
bios na deposigao da matriz, o que se acredita resultar em defeitos 
da superficie externa conhecida clinicamente como hipoplasia do 
esmalte. Esses defeitos no esmalte podem se apresentar como 
pontos ou ranhuras sobre a superficie do esmalte ou, em casos 
graves, como ausencia de esmalte sobre as areas de dentina. Em 
contraste, fatores que interferem com a calcificagao e maturagao 
do esmalte resulta na mudanga da translucidez do esmalte co¬ 
nhecida como opacidade. E caracterizada por areas brancas ou 
descoloridas, mas com superficie de esmalte intacta, exceto em 
alguns casos quando associados a hipoplasia. 17 

A formagao do esmalte na dentigao decidua e incompleta 
ao nascimento. Criangas nascidas prematuras teriam menos 
esmalte formado ao nascimento e a espessura, em geral, varia 
proporcionalmente com a idade gestacional. 17 

Defeitos de esmalte associados a fatores sistemicos (Figu- 
ra 1) sao usualmente simetricos e envolvem as coroas dos den¬ 
tes que estao passando pelo desenvolvimento no momento. E 



Figura 1 Defeitos de esmalte associados a fatores 
sistemicos. 
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muito importante que os profissionais de saude conhegam a 
cronologia da formagao da dentigao humana (Tabela 1) para 
determinar a idade da crianga no momento da instalagao do 
defeito. Entretanto, ocasionalmente, esses defeitos nao sao si- 
metricos, pois dependem da variabilidade do tecido local em 
desenvolvimento e da resposta a injuria recebida. 17 

Por outro lado, fatores locais durante o desenvolvimento 
dental tendem a afetar um unico dente ou grupos de dentes. 
Nos prematuros submetidos a entubagao orotraqueal, e fre- 
quente o envolvimento solitario do incisivo central superior 
esquerdo, sugerindo que fatores locais sao responsaveis pela 
hipoplasia de esmalte 17 (Figura 2). 



Figura 2 Defeitos de esmalte associados a fatores locais. 


Tabela 1 Cronologia da formagao da dentigao humana de Logan e Kronfeld 


Dente 



Comego da 
formagao da 
matriz do 
esmalte e da 
dentina 

Quantidade da 
matriz do esmalte 
formado ao 
nascimento 

Esmalte 

completado 

Saida para a 
cavidade oral 

Raiz 

completada 

Dentigao 

Maxilar 

Incisivo central 

4 meses in utero 

5/6 

1,5 mes 

7,5 meses 

1,5 ano 

primaria 


Incisivo lateral 

4,5 meses in 
utero 

2/3 

2,5 meses 

9 meses 

2 anos 



Canino 

5 meses in utero 

1/3 

9 meses 

18 meses 

3,25 anos 



Primeiro molar 

5 meses in utero 

Cuspedes unidas 

6 meses 

14 meses 

2,5 anos 



Segundo molar 

6 meses in utero 

Pontas de cuspedes 
ainda isoladas 

11 meses 

24 meses 

3 anos 


Mandibular 

Incisivo central 

4,5 meses in 
utero 

3/5 

2,5 meses 

6 meses 

1,5 ano 



Incisivo lateral 

4,5 meses in 
utero 

3/5 

3 meses 

7 meses 

1,5 ano 



Canino 

5 meses in utero 

1/3 

9 meses 

16 meses 

3,25 anos 



Primeiro molar 

5 meses in utero 

Cuspedes unidas 

5,5 meses 

12 meses 

2,25 anos 



Segundo molar 

6 meses in utero 

Pontas de cuspedes 
ainda isoladas 

10 meses 

20 meses 

3 anos 

Dentigao 

Maxilar 

Incisivo central 

3 a 4 meses 

As vezes indicios 

4 a 5 anos 

7 a 8 anos 

10 anos 

permanente 


Incisivo lateral 

10 a 12 meses 


4 a 5 anos 

8 a 9 anos 

11 anos 



Canino 

4 a 5 meses 


6 a 7 anos 

11 a 12 anos 

13 a 15 anos 



Primeiro pre a 
molar 

1,5 a 1,75 ano 


5 a 6 anos 

10 a 11 anos 

12 a 13 anos 



Segundo pre a 
molar 

2 a 2,25 anos 


6 a 7 anos 

10 a 12 anos 

12 a 14 anos 



Primeiro molar 

Ao nascimento 


2,5 a 3 anos 

6 a 7 anos 

9 a 10 anos 



Segundo molar 

2,5 a 3 anos 


7 a 8 anos 

12 a 13 anos 

14 a 16 anos 



Terceiro molar 

7 a 9 anos 


12 a 16 anos 

17 a 21 anos 

18 a 25 anos 


Mandibular 

Incisivo central 

3 a 4 meses 

As vezes indicios 

4 a 5 anos 

6 a 7 anos 

9 anos 



Incisivo lateral 

3 a 4 meses 


4 a 5 anos 

7 a 8 anos 

10 anos 



Canino 

4 a 5 meses 


6 a 7 anos 

9 a 12 anos 

12 a 14 anos 



Primeiro pre a 
molar 

1,75 a 2 anos 


5 a 6 anos 

10 a 12 anos 

12 a 13 anos 



Segundo pre a 
molar 

2,25 a 2,5 meses 


6 a 7 anos 

11 a 12 anos 

13 a 14 anos 



Primeiro molar 

Ao nascimento 


2,5 a 3 anos 

6 a 7 anos 

9 a 10 anos 



Segundo molar 

2,5 a 3 anos 


7 a 8 anos 

11 a 13 anos 

14 a 15 anos 



Terceiro molar 

8 a 10 anos 


12 a 16 anos 

17 a 21 anos 

18 a 25 anos 


Fonte: De Logan WHG e Kronfeld R. J Am Dent Assoc 1933; 20:379, levemente modificada por McCall e Schour. 
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Codigos dos defeitos de desenvolvimento 
de esmalte (DDE) 

Os defeitos de desenvolvimento de esmalte apresentam mui- 
tas variedades na apresentagao clinica. Diversos autores pro- 
puseram classificagoes para identificar o padrao de distribui- 
gao dos defeitos de esmalte na dentigao decidua e permanente. 
Em 1982, Ainamo e Cutress, 17 da Commission on Oral Health , 
Research and Epidemiology, propuseram urn sistema de classi- 
ficagao, e esse registro tornou-se o indice epidemiologico mais 
usado. Ele e denominado DDE Index (Index of Developmental 
Defects of Dental Enamel ). 

Os autores basearam-se em aspectos clinicos para propor 
esse padrao de classificagao, que foi normatizado de acordo 
com os seguintes criterios: superficie, tipo, numero, demarca¬ 
gao e localizagao dos defeitos (Tabela 2). Para facilitar o uso 
desse quadro e melhorar o uso desse indice, torna-se impor- 
tante definir os tipos, o numero e a demarcagao dos defeitos. 


Tabela 2 Codigo dos defeitos de esmalte de acordo com a 
Commission on Oral Health, Research and Epidemiology 17 

Superficie (S) 

A - Vestibular 
B - Lingual 
C - Palatina 
D - Mesial 
E - Distal 

Tipo de defeito (TD) 

A - Normal 

B - Opacidade - branca/creme 
C - Opacidade - amarelo/marrom 
D - Hipoplasia - fossas 
E - Hipoplasia - sulco horizontal 
F - Hipoplasia - sulco vertical 
G - Hipoplasia - falta do esmalte 
H - Esmalte descolorido 
I - Outros defeitos 

Numero e demarcagao dos defeitos (N) 

A - Simples 
B - Multiplo 

C - Difusos (linhas finas brancas) 

D - Difusos (irregular) 

Localizagao dos defeitos (L) 

A - Nenhum 

B - Metade gengival 

C - Borda incisal 

D - Metade incisal e gengival 

E - Oclusal 

F - Toda a cuspide 

G - Toda a superficie 

H - Outras combinagoes 


A opacidade e definida como defeito qualitativo de esmalte 
identificado como anormalidade na translucidez do esmalte. 
E caracterizado por uma area descolorida ou branca ou creme 
(Figura 3), ou amarela ou marrom (Figura 4), a superficie do 
esmalte e sempre lisa e a espessura do esmalte e normal, exce- 
to em alguns casos associados a hipoplasia. 

A hipoplasia e definida como defeito quantitativo envol- 
vendo a superficie do esmalte (defeito externo) e associado 
com a redugao da espessura do esmalte. 0 esmalte defeituoso 
pode ocorrer como: 

• fossas superficial pequenas ou grandes, profundas ou rasas 
(Figura 5); 

• sulcos arranjados horizontalmente de forma linear de urn 
lado a outro da superficie do dente (Figura 6); 

• sulcos arranjados verticalmente (Figura 7); 

• ausencia parcial ou completa de esmalte sobre uma area pe- 
quena ou consideravel de dentina (Figura 8); 

• esmalte descolorido com aparencia anormal, esta categoria 
excluindo a coloragao opaca. 

Quanto ao numero e a demarcagao dos defeitos, e importante 
saber distinguir as seguintes apresentagoes: 

• simples: defeito bem diferenciado do esmalte normal adja- 
cente. Somente uma lesao e visivel na superficie do dente; 

• multiplo: mais de urn defeito com margens bem definidas e 
diferenciado do esmalte adjacente normal; 



Figura 3 Opacidade branca/creme. 



Figura 4 Opacidade amarelo/marrom. 
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Figura 5 Hipoplasia - fossas. 



• difuso em linhas brancas finas: segue o padrao das periqui- 
macias, com opacidade bem distinta. Linhas adjacentes de 
confluencia podem ser observadas; 

• difuso com areas nebulosas irregulares: opacidades bem dis- 
tintas e com margens sem definigao. 



Figura 6 Hipoplasia - sulco horizontal. 



Figura 7 Hipoplasia - sulco vertical. 


Carie dentaria 

Defeitos de esmalte estao associados a aumento da prevalen¬ 
ce de carie, motivo pelo qual criangas nascidas prematuras 
poderiam eventualmente apresentar mais lesoes de carie do 
que criangas nascidas a termo. Isso se explica pelo fato de ha¬ 
ver maior acumulo de placa nos dentes com hipoplasia e hipo- 
calcificagao. No mesmo sentido, espera-se que a progressao 
da doenga carie seja mais rapida entre criangas nascidas pre¬ 
maturas, o que levaria a destruigao mais grave dos dentes afe- 
tados 18 (Figura 9). 

A atengao odontologica precoce e frequente com a finali- 
dade de minimizar esses fatores de risco, inclusive por meio 
da educagao e da instituigao de habitos saudaveis de dieta e 
higiene oral e de medidas preventivas direcionadas e eficazes, 
e de responsabilidade da equipe multidisciplinar que acompa- 
nha essa crianga. Muitos casos de carie de acometimento pre- 



Figura 9 Carie de acometimento precoce. 
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coce poderiam ser evitados por cuidados odontologicos preco- 
ces e constantes. Defeitos do desenvolvimento do esmalte 
leves nao sao usualmente notados, embora o esmalte dental 
das criangas nascidas prematnras tenha se mostrado mais 
suscetivel a hipoplasia de esmalte, o que aumenta a retengao 
de biofilme (placa bacteriana), tornando esses dentes mais 
suscetiveis a carie. Em adigao, a hipocalcificagao pode condu- 
zir a progressao mais rapida da carie. As aplicagoes topicas de 
fluor em esmalte defeituoso aumentam a resistencia do dente 
para a carie e elas devem ser trimestrais e nos casos mais gra¬ 
ves podem ser mensais. 18 

Efeitos no palato 

Alem dos danos para a dentigao, forgas de alavanca do larin- 
goscopio e trauma continuo do tubo orotraqueal tern poten- 
cial para alterar a configuragao do palato. 4 

Muitos estudos foram feitos para determinar se as altera- 
goes do formato do palato sao persistentes. Os resultados des¬ 
ses estudos mostraram que nao ha efeitos persistentes da en- 
tubagao endotraqueal no palato e na configuragao do arco 
dental, provavelmente pelo crescimento e remodelamento do 
palato. Observou-se que criangas prematuras podem apresen- 
tar maior predisposigao aos fatores etiologicos que facilitam o 
desenvolvimento de mordida aberta anterior, como a adapta- 
gao precoce as fungoes orais extrauterinas (habitos de sucgao 
e nutrigao), infecgoes respiratorias, respiragao oral ou respira- 
gao nasal inadequada e habitos orais nao nutritivos (Figura 
10). Os autores enfatizam a importancia de estimular precoce- 
mente a atividade funcional dos musculos mastigatorios. 4 

E importante que o pediatra fique atento aos habitos nao 
nutritivos e aos aspectos da fungao mastigatoria no periodo da 
transigao liquido-solido (estabelecimento da dentigao deci¬ 
dua) e sua relagao com as diferentes texturas alimentares. A 
mastigagao e urn reflexo condicionado aprendido e evolui com 
crescimento e desenvolvimento do complexo orofacial. De- 
pende de que todas as partes necessarias do sistema nervoso 
central (SNC) e da musculatura tenham amadurecimento su- 
ficiente para tornar possivel esse aprendizado. 4 



Figura 10 Arco dentario atresico com mordida aberta. 


Cronologia de erupgao dentaria 

A prematuridade, por ser acompanhada de urn grande numero 
de afecgoes clinicas, pode constituir fator para o atraso da 
erupgao dos primeiros dentes deciduos, que se processa de 
maneira integrada ao desenvolvimento e crescimento geral do 
organismo. 418 

Em estudo feito em prematuros, verificou-se que criangas 
com muito baixo peso ao nascer apresentaram poucos dentes 
deciduos erupcionados entre 6 e 11 meses de idade e entre 12 e 
17 meses, comparadas a criangas com baixo peso ao nascer ou 
a criangas com peso normal ao nascer. 18 

Haddad e Correa 19 fizeram estudo comparando a cronologia 
de erupgao dos dentes deciduos em criangas de 0 a 36 meses, 
nascidas com peso adequado e com baixo peso, e concluiram 
que a erupgao dentaria ocorreu mais tarde nas criangas nasci¬ 
das com baixo peso. 

Fernandes Neto 20 acompanhou 40 criangas nascidas pre¬ 
maturas com peso inferior a 1.500 g e mostrou que a idade 
media de erupgao dos primeiros dentes deciduos foi de 11 me¬ 
ses para a idade cronologica e de 9,61 meses para a idade corri- 
gida. A comparagao entre a media de idade de erupgao dos pri¬ 
meiros dentes deciduos em relagao a adequagao nutricional 
ao nascimento mostrou que houve urn atraso na idade 
cronologica de erupgao nas criangas pequenas para a idade 
gestacional, no entanto, esse atraso nao se confirmou quando 
a idade de erupgao foi corrigida. 18 

Em revisao sistematica em que foram selecionados 113 arti- 
gos, apenas 13 preenchiam os criterios de inclusao. Foi obser- 
vado atraso na maturagao dentaria e na erupgao entre as crian¬ 
gas prematuras quando foi considerada a idade cronologica, 
mas nenhum atraso foi encontrado quando se considerou a 
idade corrigida. 4 

Alteragdes no tamanho das coroas dentarias 

Alguns estudiosos, observando o tamanho dos arcos denta- 
rios, analisaram tambem o tamanho das coroas dentarias e 
encontraram que as coroas dos dentes sao significativamente 
menores para todos os dentes, exceto para os primeiros mola- 
res deciduos no grupo de prematuros. Outros observaram que 
quanto menor o peso ao nascer, menores eram as dimensoes 
dentarias, enquanto urn estudo nao encontrou associagao da 
prematuridade com a redugao do tamanho da coroa dentaria 
decidua. 4 

Consideragoes finais 

As criangas nascidas prematuras tern alta predisposigao para 
apresentarem defeitos do desenvolvimento de esmalte na 
dentigao decidua e permanente. A patogenese e multifatorial 
e o fator sistemico mais importante e o desarranjo do calcio no 
periodo neonatal. Entre os fatores locais que causam defeitos 
de esmalte inclui-se o trauma pelo laringoscopio e a entuba- 
gao orotraqueal. Os fatores sistemicos e locais nao tern efeitos 
persistentes na dimensao do palato, na maturagao e na erup¬ 
gao dentaria. Programas eficientes devem ser implantados 
para a prevengao da instalagao e progressao da doenga carie, 
evitando destruigao mais grave dos dentes afetados. 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer as alteragoes orais mais frequentes em 
criangas pre-termo e de baixo peso ao nascimento. 

• Identificar alteragoes de esmalte dentario. 

• Identificar alteragoes dos arcos dentarios. 

• Acompanhar a cronologia da erupgao de dentes e o 
tamanho dos dentes. 

• Identificar a manifestagao clinica da carie dentaria. 

• Atuar de forma integrada com o odontopediatra e 
promover o encaminhamento para prevengao e 
tratamento precoce das manifestagoes das lesoes de 
carie e defeitos de desenvolvimento do esmalte. 
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Fatores de risco e prevengao do trauma 
dentario 

0 trauma dentario pode ocorrer tanto nos dentes deciduos 
como nos permanentes, e sua prevalencia varia de 20 a 30% 12 . 
Os dentes mais atingidos sao os incisivos superiores, pois es- 
tao na regiao mais anterior da face. 

Quando a crianga esta aprendendo a andar, o equilibrio e a 
coordenagao motora ainda nao estao amadurecidos e a crian¬ 
ga pode cair, bater a boca e por consequencia os dentes, em 
parte em razao da ausencia do reflexo de proteger o rosto. Ao 
longo do crescimento da crianga e do adolescente, outros epi- 
sodios de traumas podem ocorrer por conta de brincadeiras, 
pratica de esportes de contato, brigas, colisoes em parquinhos, 
andar de bicicleta, skate e outros, podendo alguns traumas ser 
evitados e outros nao. 0 importante e que, diante do trauma, a 
crianga esteja assistida por urn adulto responsavel e que os 
cuidados pertinentes sejam realizados. 

Algumas criangas e adolescentes sao mais propensos a que- 
das, como aqueles portadores de problemas ortopedicos, epi¬ 
lepsia, desmaios e/ou alteragoes no equilibrio. Os responsaveis 
devem ser orientados sobre os cuidados de como evitar as que- 
das e consequentemente os possiveis traumas dentarios, e aler- 
tados para procurar o odontopediatra, caso ocorra o traumatis- 
mo. 0 intervalo entre o acidente e o atendimento clinico vai 
depender do tipo de injuria causada pelo traumatismo, pois al¬ 
guns casos exigem urgencia medica e odontologica. 

Na infancia, a prevengao do trauma dentario esta basica- 
mente relacionada aos cuidados gerais, como: nao deixa-la sozi- 
nha, tentar deixar o ambiente seguro e adequar brinquedos e 
utensilios as diferentes idades, desenvolvimento e maturidade 
emocional da crianga. Esses cuidados devem ser tornados des- 
de o nascimento, pois os dentes deciduos, localizados abaixo da 
gengiva em seu estado inicial de formagao, podem sofrer trau¬ 
mas com consequencias para as futuras dentigoes. Traumas se- 
melhantes aqueles que podem ocorrer nos casos em que o bebe, 
geralmente prematuro, ficou entubado por muito tempo (ver 
Capitulo 12 - Atengao a Saude Bucal do Bebe Prematuro). 


Em geral, deve-se tomar cuidado ao trocar o bebe (eles po¬ 
dem se mexer e cair); evitar que a crianga escorregue ao come- 
gar a engatinhar e andar, evitar o uso de meia, roupa de tama- 
nho maior que a crianga, chao molhado e preferir que a crianga 
ande descalga, de sapato ou meia com solado de borracha; li- 
mitar o acesso a locais altos (moveis em geral, janelas, esca- 
das); ao andar de carro devem usar cadeiras apropriadas e cin- 
to de seguranga especifico para as faixas etarias, entre outros 
cuidados. 34 Dessa maneira, evita-se, alem do traumatismo 
dentario, o risco de traumas mais graves e ate risco de morte. 

Assim como recomendado pela Sociedade Brasileira de Pe- 
diatria, os andadores sao contraindicados, pois a projegao da 
queda versus a velocidade do andador pode aumentar a forga 
do impacto sobre a boca e os dentes durante a queda. 

Em relagao a saude bucal, existem fatores predisponentes 
que podem aumentar o risco de a crianga traumatizar os 
dentes ao bater a boca. Esses fatores de risco sao: mordida 
aberta anterior, protrusao dos incisivos superiores (sobres- 
saliencia) e falta de selamento labial, que deixam os dentes 
superiores mais anteriorizados na face e sem protegao dos 
labios. 5 Normalmente, essa situagao pode ocorrer na infan¬ 
cia em virtude do habito de sucgao inadequado e prolongado 
de chupeta, do dedo e/ou da mamadeira e ausencia de sela¬ 
mento labial, associados ou nao a sindrome do respirador 
oral, que deixam os dentes mais expostos aos traumatismos 
(Figural). 

Seguindo esse raciocinio, a prevengao do trauma nos den¬ 
tes deciduos comega desde o nascimento do bebe, com o in- 
centivo do aleitamento materno, uso racional da mamadeira e 
chupeta, bem como evitar a sucgao do dedo (mais dificil de ser 
removido), para prevenir a maloclusao na infancia 3 ’ 67 (ver 
tambem Capitulos 4, 5,6 e 7 desta Segao). Na dentigao perma- 
nente, alem desses fatores, ha o padrao de crescimento facial 
da crianga/adolescente, que pode comprometer a oclusao e 
outras fungoes orais, que por vezes exigem tratamento inter- 
disciplinar (otorrinolaringologista; ortodontista, fonoaudiolo- 
ga, fisioterapeuta e psicologa). 



TRAUMA DENTARIO: ATENDIMENTO E PROGNOSTICO • 2403 


*•1 f f •" 

A 

. 4V 

B 

C 

D 


Figura 1 (A) Mordida aberta anterior. (B e C) Protrusao 
dos incisivos deciduos superiores (sobressaliencia). (D) 
Ausencia de selamento labial - fatores de risco para 
traumatismo dentario. 


Criangas e adolescentes que praticam esportes de contato 
ou que tenham risco de quedas e colisoes devem utilizar pro- 
tetores bucais, que recobrem os dentes a fim de protege-los 
durante os impactos. Esses protetores sao confeccionados de 
forma individualizada e necessitam de acompanhamento du¬ 
rante o periodo de crescimento e a troca das dentigoes. 

Historia clinica: como, quando e onde ocorreu 
o trauma 

A historia clinica do paciente e muito importante na decisao 
de tratamento do traumatismo dentario, pois e preciso rela- 
cionar causa e efeito. No relato dos responsaveis e mesmo do 
paciente (quando possivel), devem-se fazer tres perguntas ba- 
sicas: como, quando e onde ocorreu o trauma. Ao examinar o 
paciente, devem-se relacionar o exame com a historia relatada 
pelos responsaveis sobre como ocorreu o traumatismo, pois 
podem ocorrer casos de trauma nao acidental, suspeitando-se 
de maus-tratos. Caso isso seja identificado, exame e anamne- 
se minuciosos devem ser realizados, procurando por outros si- 
nais e sintomas, recentes ou antigos, descreverbem o relato e 
fazer a notificagao aos orgaos competentes para que outros 
profissionais possam avaliar a situagao exposta. 0 relato de 
onde o paciente teve o traumatismo ira informar se o local es- 
tava contaminado e o tipo da superficie em que ele bateu 
(mais ou menos rigida), para avaliar a gravidade do trauma e a 
necessidade do uso de medicagoes e vacina antitetanica (caso 
esteja vencida). A informagao de quando ocorreu e funda¬ 
mental para o tipo de tratamento e prognostico do caso. 0 pa¬ 
ciente deve procurar orientagao do cirurgiao-dentista o mais 
rapido possivel apos ao trauma, pois a demora no atendimen- 
to pode comprometer a manutengao dos dentes ou cicatriza- 
gao dos tecidos moles (labios, gengiva, etc.). 

Em algumas situagoes, os responsaveis e o paciente nao se 
lembram do historico de trauma, mas o paciente apresenta al- 
gum sinal ou sequela do trauma (p.ex., clinicamente: fratura 
dental, alteragao de cor do dente; radiograficamente: reabsor- 


goes no osso ou no dente). Esses casos podem ser chamados 
de trauma desconhecido, ou seja, a ocorrencia do trauma nao 
e lembrada ou relatada. Isso pode ser notado nos casos de 
trauma de baixa intensidade que nao demonstram gravidade 
para eles, ou pelo fato de nao terem sido observados, pela pou- 
ca idade da crianga. 

Alem disso, o paciente que bate uma vez o dente pode hater 
outras vezes, sendo comum a repetigao dos traumas. Isso 
pode acontecer em virtude dos fatores predisponentes ja cita- 
dos ou por fatores inexplicaveis. 0 que se sabe e que o trauma 
de repetigao pode diminuir a resposta biologica de reparagao 
dos tecidos envolvidos, prejudicando o prognostico favoravel 
do caso. 

Exame e diagnostico: dente deciduo 
e permanente 

0 traumatismo pode afetar o dente propriamente dito, os teci¬ 
dos de sustentagao do dente, estruturas osseas e tecidos moles. 
Em alguns casos, isso pode levar a perda do dente pelo proprio 
trauma (avulsao), ou em decorrencia de o tipo de trauma ne- 
cessitar de exodontia, ou ainda ter repercussoes como grandes 
infecgoes com perda radicular e ossea. Uma vez perdido o den¬ 
te, isso pode causar desequilibrio na dentigao e nem sempre ser 
facil a sua recuperagao com proteses, principalmente no pa¬ 
ciente em crescimento e desenvolvimento, podendo necessitar 
de tratamento ortodontico para recuperagao do espago e poste¬ 
rior substituigao do dente. Quando isso ocorre na dentigao de¬ 
cidua, e preciso lembrar que no interior do osso, logo abaixo 
desse dente, esta se formando o dente permanente, e que no 
momento do trauma, quanto mais jovem for a crianga (princi¬ 
palmente menores de 3 anos), menos formado estara o dente 
permanente no osso. Esse dente permanente, ainda nao erup- 
cionado, pode ser atingido tambem pelo trauma, alterando sua 
formagao e, em alguns casos, parando seu desenvolvimento, 
levando a perda do dente permanente, com consequencias im- 
portantes para o paciente. 37 ’ 817 Nem sempre os responsaveis 
sabem que o dente deciduo (“dente de leite”) tern raiz e que 
dentro do osso esta se formando o dente permanente. 

Mesmo o trauma de pequena intensidade deve ser exami- 
nado e acompanhado, pois as repercussoes podem necessitar 
de tratamento, com exame clinico e radiografico durante o 
acompanhamento. Os exames radiograficos intrabucais per- 
mitem observagoes sobre alteragoes no dente deciduo e no 
germe do dente permanente que esta se formando (Figura 2). 

Quando o paciente chega com historia de trauma dental, 
deve-se examinar com cuidado nao so o dente atingido, mas 
os dentes vizinhos, estruturas osseas ao redor do dente e dos 
maxilares e a regiao de articulagao temporomandibular (ATM). 
E importante avaliar se o paciente teve traumatismo craniano, 
pois o tratamento do dente passa para uma situagao de menor 
importancia diante do risco de vida do paciente. Alem disso, 
deve ser avaliada a saude geral do paciente, pois em casos de 
saude debilitada, a chance de cicatrizagao adequada diminui, 
prejudicando o prognostico do caso. 

No exame clinico, deve ser observada a mobilidade do den¬ 
te, a presenga de edema facial, o tipo e a intensidade da dor e 
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Fonte: adaptada de Wanderley et al . 6 
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orientar os movimentos de abertura e fechamento da boca 
(observar se ocorre desvio de linha media ou desvio na mandi- 
bula que possam indicar fratura na regiao da ATM). 

Caso o paciente chegue sem o dente, deve ser avaliado se o 
dente foi perdido no trauma (avulsao), se instruiu (penetrou 
no osso ou em algum tecido mole, por exemplo, no labio), ou 
ainda se o paciente o engoliu ou o aspirou. 

Tipos de trauma e tratamentos 

Os traumatismos dentarios podem ser classificados em trau¬ 
ma de tecido dental: trinca de esmalte, fratura de esmalte, fra¬ 
tura de esmalte e dentina sem ou com exposigao pulpar, fratu¬ 
ra coronorradicular, fratura radicular; e trauma de tecido 
periodontal ou de suporte: concussao (rompimento minimo 
de algumas fibras do ligamento periodontal, sem mobilidade 
dental), subluxagao (rompimento de urn numero maior de fi¬ 
bras do ligamento periodontal, levando a mobilidade minima), 
luxagao lateral (numero maior de fibras do ligamento perio¬ 
dontal rompidas, levando a mobilidade, com ou sem desloca- 
mento da posigao do dente), luxagao intrusiva (quando o den¬ 
te penetra no osso alveolar), luxagao extrusiva (quando o 
dente sai parcialmente de dentro do osso alveolar) e avulsao 
(quando o dente sai completamente do osso alveolar). 3 7 8 

A ocorrencia de trauma em tecido mole deve ser avaliada e, 
se necessario, deve-se proceder a realizagao de tratamento per- 
tinente (limpeza da ferida, controle de hemorragia e sutura). 

Tambem pode ocorrer fratura do osso alveolar (ao redor do 
dente), que as vezes impossibilita o tratamento conservador 
do dente. Fraturas osseas maiores podem ocorrer comprome- 
tendo a mandibula, a maxila e a regiao da ATM, e as vezes ne- 
cessitam de intervengoes cirurgicas maiores para contengao. 

Nos pacientes com trauma no mento, deve-se avaliar tanto 
dentes anteriores como posteriores, pois dependendo da dire- 
gao da batida pode ocorrer fratura desses dentes, alem do osso 
na regiao da ATM. Avaliar abertura e fechamento da boca 
(desvio da mandibula) e palpar a regiao da ATM (area de ede¬ 
ma ou dor). As vezes e necessario complementar o exame cli- 
nico com radiografias e/ou tomografias dessa regiao para ava¬ 
liar possivel fratura. Em pacientes sem fratura, pode ocorrer 
esmagamento osseo, e no acompanhamento pode ocorrer di- 
minuigao de abertura de boca em decorrencia de anquilose na 
regiao da ATM. Nesse caso, deve ser avaliada a necessidade de 
cirurgia. Em criangas e adolescentes que estao em fase de cres- 
cimento, terapias conservadoras devem ser avaliadas para nao 
ocorrer comprometimento do crescimento na area da ATM. 

Nos traumas que envolvem os tecidos dentarios (esmalte e/ 
ou dentina), os tratamentos normalmente sao mais faceis de se- 
rem realizados e sao de prognostic mais favoravel para a manu- 
tengao do dente, pois envolvem tecnicas odontologicas mais 
objetivas, como: restauragoes ou colagem de fragmentos fratu- 
rados; endodontia/terapia pulpar (tratamento de canal); e mes- 
mo nos casos de necessidade de exodontia, podem ser feitas 
reabilitagoes por meio de proteses e/ou implantes 3 ’ 6 ’ 9 (Figura 3). 

No caso das fraturas dentais, a maior parte da forga do trau¬ 
ma e direcionada para fraturar o dente, e parte dessa forga du¬ 
rante o trauma e transmitido para o ligamento periodontal, 



Figura 3 Fratura de dente permanente. (A e B) Ausencia 
de selarmento labial. (C) Maior exposigao dos dentes 
a traumatismo. (D) Fratura de esmalte e dentina. 

(E) Restauragao com resina composta. 


podendo ocorrer o rompimento ou esmagamento de urn pe- 
queno numero de fibras do ligamento periodontal. 

Nos traumas de tecido periodontal, os tratamentos sao 
mais complexos, pois as fibras do ligamento periodontal de- 
pendem da cicatrizagao/reparagao do organismo do paciente 
e nao tern como ser substituida pelo cirurgiao-dentista. 

Tanto no trauma de tecido dental quanto no de tecido pe¬ 
riodontal, o quanto antes o paciente for atendido, maiores se- 
rao as chances de ocorrer a recuperagao das fibras do ligamen¬ 
to periodontal, desde que muitas fibras nao tenham sido 
rompidas e o osso alveolar nao esteja comprometido. Sabe-se 
que essa cicatrizagao ocorre inicialmente nos 7 a 10 primeiros 
dias, portanto e recomendado para todos os traumas denta¬ 
rios o protocolo de orientagoes basicas iniciais: 3 ’ 6 ’ 710 

• limpeza dos dentes traumatizados: utilizar gaze umedecida 
em agua oxigenada 10 volumes ou solugao a base de clorexidi- 
na 0,12%, na parte da frente e de tras dos dentes, pelo menos 
tres vezes ao dia; durante 1 semana, e quando possivel resta- 
belecer a escovagao com dentifricio. Quando se faz uso de so¬ 
lugao a base de clorexidina, ela deve ser utilizada depois de 
pelo menos 40 minutos da escovagao, pois agentes do denti- 
fricio interferem na agao da clorexidina. Os outros dentes de¬ 
vem ser escovados normalmente (Figura 4); 

• repouso da regiao: alimentagao liquida/pastosa, evitar mor- 
der com o dente traumatizado. Em criangas, remover os habi- 
tos de sucgao (chupeta, dedo e mamadeira); 

• prescrever medicamentos se houver necessidade: analgesico, 
anti-inflamatorio, antibiotic e observar a validade da vacina 
antitetanica; 

• encaminhar para cirurgiao-dentista: para diagnostic, trata¬ 
mento complementar necessario e acompanhamento clinic 
e radiografico para avaliagao das sequelas no dente traumati¬ 
zado. Em caso de dente deciduo, tambem sera acompanhada 
a formagao do sucessor permanente ate a sua erupgao. 

Essas orientagoes iniciais e basicas devem ser seguidas do en- 
caminhamento para o cirurgiao-dentista, pois tratamentos 
adicionais e especializados podem ser necessarios (Figura 5). 
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Figura 4 (A e B) Limpeza dos dentes com gaze e solugao 
antisseptica; caso seja possivel, continuar escovando com 
escova macia ou pos-cirurgica por vestibular (C) e palatina 
(D) dos dentes afetados. 


Quando o dente esta fora da sua posigao original, deve ser 
avaliado se levar o dente para sua posigao original nao ira cau- 
sar um novo trauma nas estruturas envolvidas, pois logo apos 
o trauma ha hemorragia e edema na regiao do ligamento pe¬ 
riodontal, e se o paciente demorar, a manipulagao na regiao 
nem sempre e o melhor tratamento. 7,10,11 No caso do dente de¬ 
ciduo, deve-se tomar cuidado com o germe do dente perma- 
nente que, no incisivo superior, se encontra na regiao apical 
para palatino, pois manipular o dente deciduo pode causar um 
novo trauma na regiao e alterar a formagao do germe do dente 
permanente. 6,7,10 

Avulsao dental 

Caso ocorra avulsao do dente deciduo, normalmente o reim- 
plante nao e recomendado, pois, no momento de recolocar o 
dente de volta a sua posigao no alveolo, pode-se movimentar o 
coagulo em diregao ao germe do dente permanente e este so¬ 
fter alteragoes. No entanto, podem ser avaliadas pelo dentista 
condigoes para que isso possa ser realizado com seguran- 

3,6,7,9,10 

No caso de avulsao do dente permanente, o reimplante e in- 
dicado no momento do trauma e deve ser realizado por quern 
estiver com o paciente (responsavel, professor, colega, entre 
outros). 0 dente que saiu deve ser pego pela coroa (parte maior 
e mais clara do dente) e limpo em agua corrente ou com soro h- 
siologico (nao esfregar e nao deixar de molho). Identificando- 
-se a parte da frente do dente (vestibular), ele deve ser levado a 
posigao original em que o elemento se encontrava e deve ser 
alinhado a posigao dos dentes vizinhos ao trauma ou com base 
na arcada Integra (pode-se utilizar o modelo de outra pessoa 
para esse bm). A seguir, deve-se pedir para o paciente manter 


o dente em posigao (pode morder uma gaze) e encaminha-lo o 
mais rapido possivel ao cirurgiao-dentista para que seja feita a 
contengao do dente reimplantado e as avaliagoes necessarias. 
0 reimplante nao e realizado por falta de informagao da popu- 
lagao ou receio de estar fazendo o procedimento de forma in- 
correta, mas e o melhor tratamento, pois aumenta a chance de 
o ligamento periodontal manter-se viavel. Quando o reimplan¬ 
te nao e realizado, o dente deve ser colocado em solugao de 
soro hsiologico, leite ou saliva do proprio paciente e em menos 
de 30 minutos procurar o cirurgiao-dentista para realizar o 
reimplante e a contengao 71012 (Figura 6). 

Caso tenha ocorrido fratura ossea na regiao da avulsao do 
dente, a principio o reimplante nao esta indicado, devendo o 
paciente ser encaminhado para o cirurgiao-dentista, que ava- 
liara essa possibilidade. 

Nos casos de luxagao intrusiva (intrusao), quando o dente 
penetra o alveolo osseo, apos o trauma, a tendencia das hbras 
do ligamento periodontal, que sao hbras elasticas, e de, com o 
tempo, voltar a sua posigao original na boca (Figuras 7 e 8). No 
entanto, caso grande quantidade dessas hbras sejam rompi- 
das, o dente nao reerupciona. Se o inicio da reerupgao nao 
ocorrer em 30 dias, a exodontia talvez seja necessaria 13 (Figu¬ 
ras 9 e 10). 

0 trauma no dente deciduo, como no dente permanente, 
pode levar a repercussoes como: alteragao de cor (cinza, ama- 
rela, amarronzada), necrose pulpar, cisto radicular, fistula, 
abscesso, reabsorgao interna da coroa e/ou raiz, reabsorgao 
externa radicular (com ou sem infecgao), reabsorgao radicular 
irregular, retragao gengival, anquilose, alveolise e retengao 
prolongada (so para traumas em dentes deciduos). 3 ’ 6 ’ 71014 ' 16 Al- 
gumas dessas alteragoes precisam ser tratadas, pois, caso con- 
trario, o dente pode ser perdido. Portanto, e fundamental apos 
o trauma fazer acompanhamento para analisar as indicagoes 
de tratamento de cada caso. 

No caso de dente deciduo, deve-se lembrar que o trauma 
pode causar: alteragao no germe do dente permanente, em es¬ 
pecial quando ocorre movimentagao da raiz do dente deciduo 
em diregao ao germe do permanente (como em casos de intru¬ 
sao, luxagao lateral e avulsao); infecgoes prolongadas ou fratu- 
ras osseas na regiao de formagao do germe. As repercussoes 
para o germe do dente permanente seriam: alteragao de cor 
(mancha branca, amarela ou amarronzada), hipoplasia, alte¬ 
ragao na forma da coroa, dilaceragao coronaria ou radicular, 
malformagao radicular, parada da formagao dental, formagao 
tipo odontoma, duplicagao radicular e sequestra do germe do 
dente permanente. 3,7,810 

0 conhecimento sobre traumatismo dentario torna o pe- 
diatra um grande aliado na educagao dos responsaveis quanto 
a prevengao e tambem na orientagao quanto ao atendimento 
adequado para o trauma e suas repercussoes para as dentigoes 
decidua e permanente. 
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Abrasao - limpeza 

Tecido mole -> Sangramento - hemostasia 

Laceragao - sutura, quando 
necessario 


Diagnostico 

Tecido duro -Fratura dental e/ou ossea 

Redugao e contengao 


Encaminhar para o dentista ou 
bucomaxilofacial, dependendo da 
regiao envolvida e da gravidade 


Trauma 

dentario: 

(todos, 

exceto 

avulsao) 


Orientagoes basicas: 
Limpeza: gaze umedecida em 
solugao clorexidina 0,12% ou agua 
oxigenada 10 volumes. 
Repouso da regiao: alimentagao 
pastosa/h'quida e evitar morder 
com o dente traumatizado 
Remover habitos de sucgao 
(chupeta, dedo e mamadeira) 
Medicamentos: quando 
necessario, analgesico, anti- 
inflamatorio, antibiotico 
Vacina antitetanica: verificar 
validade 


Encaminhar para o dentista 

Possi'veis tratamentos: 
Fratura dental - restauragao 
Polpa exposta - endodontia 
Mobilidade - contengao 
Intrusao - acompanhar ou 
exodontia 

Avulsao - possibilidade de 
reimplante e contengao 
Grandes destruigoes - exodontia 
e restauragao protetica 

Acompanhamento 


Figura 5 O que se deve fazer em casos de traumatismos? 


Caso nao faga o 
reimplante 

Avulsao de dente 
permanente 

|_^ Caso faga o 

reimplante 

i 

Pegar o dente pela coroa 


\l/ 


Lavar em agua ou soro (nao esfregar) 

i 


Encaminhar para o dentista 
rapidamente: 

Dente em soro fisiologico: 
Reimplante - avaliar 


Reimplante: 

No momento do trauma - ideal 

Dente em solugao: 
soro fisiologico ou leite ou saliva 
Reimplante: 

ate 30 minutos - desejavel 
ate 2 horas - questionavel 
apos 2 horas - necessita de avaliagao do dentista 

Dente seco: 

Colocar em solugao e encaminhar ao dentista 


Recolocar o dente dentro no alveolo 
(ver posigao correta, referenda: dentes vizinhos) 

Fazer pressao suficiente para manter o dente em 
posigao (paciente pode morder uma gaze) 


Encaminhar para o dentista 
rapidamente: 
Contengao 
Orientagoes basicas 
Administragao de antibiotico 
Endodontia - avaliar 
Acompanhamento 


Avulsao 
Dente deciduo 


Normalmente 
Nao fazer reimplante 

Motivo: risco de alterar o 
dente permanente que esta 
se formando dentro do osso 


Encaminhar para o dentista: 
Perda dental - proteses e 
implantes 

Perda de espago - ortodontia 
Acompanhar formagao do dente 
permanente 


Figura 6 O que se deve fazer em caso de avulsao dental? 
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Figura 7 (A e B) Crianga do sexo masculino, 2 anos e 8 
meses, que procurou atendimento 2 dias apos o trauma, 
com intrusao para palatina do incisivo central deciduo 
superior direito. (C) Na radiografia periapical modificada 
observa-se o dente deciduo intruido com a raiz mais curta 
que o seu homologo, em razao da inclinagao da raiz para 
vestibular. O germe do sucessor permanente nao mudou 
de posigao. (D) Na radiografia lateral modificada observa- 
-se a inclinagao da raiz do dente intruido para vestibular, 
com imagem sugestiva de que a intrusao nao foi de 
encontro ao dente permanente, que esta por palatino. 


Figura 8 Acompanhamento do caso anterior relatado 
(Figura 7). (E) Orientagoes basicas, como higienizagao 
da area. (F e G) Apos 3 meses do trauma, cicatrizagao da 
regiao e melhora na posigao do dente deciduo. (FI) Apos 
1 ano do trauma, a radiografia periapical modificada 
indica diminuigao do espago pulpar do dente deciduo 
(calcificagao pulpar), sem alteragao aparente na formagao 
e posigao dos germes dos incisivos centrais permanentes. 



Figura 9 Atendimento odontologico de crianga (1 ano e 
7 meses), do sexo masculino, apos 40 dias da intrusao 
do incisivo central superior direito, que ficou retido no 
labio, causando laceragao e edema. A mae relata que 
no hospital a crianga foi diagnosticada com infecgao 
e medicada com antibiotico. Durante o atendimento 
odontologico observou-se elevagao do labio superior e 
ausencia do dente na boca (A). Na radiografia periapical 
modificada observou-se intrusao do incisivo deciduo 
superior direito, estagio inicial da formagao dos germes 
dos sucessores permanentes (compativel com a idade da 
crianga), estando o sucessor permanente do dente em 
questao deslocado para cima (B). Apos anestesia local, foi 
realizada a tragao e a liberagao do labio, que estava retido 
no dente (C), e exodontia do dente deciduo (D). Observar 
reabsorgao radicular nao fisiologica (E). 



Figura 10 Paciente do caso anterior (Figura 9), aos 4 
anos e 8 meses, utilizando protese removfvel infantil 

(F) . Na radiografia observa-se que o germe do sucessor 
permanente nao esta se formando adequadamente 

(G) . Aos 8 anos, paciente nao apresentava incisivo 
central permanente superior direito erupcionado (FI). A 
radiografia indica malformagao do elemento permanente, 
com indicagao de remogao cirurgica (I). 
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Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• 

Conhecer os fatores de risco e orientar os responsaveis 
quanto a prevengao do trauma dentario. 


Identificar como, quando e onde ocorreu o trauma. 


Identificar, na historia clinica, caracterfsticas que 
sugiram a possibilidade de trauma nao acidental. 


Realizar o exame dentario e identificar lesoes 

traumaticas associadas. 


Conhecer as possiveis repercussoes do trauma para os 
dentes deciduos e/ou permanentes afetados. 


Saber que em caso de trauma em dente decfduo, ele 
pode afetar a formagao do permanente. 


Fazer as orientagoes basicas iniciais quanto a higiene 
oral e alimentagao nos casos de trauma recente. 


Reimplantar um dente permanente em caso de avulsao 

dentaria. 


Referir rapidamente ao dentista todos os pacientes que 

sofreram trauma dentario. 
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CAPITULO 1 


TREINAMENTO RESISTIDO 
EM CRIANCAS E 
ADOLESCENTES 

Getulio Bernardo Morato Filho 
Priscila Toniolo de Oliveira Morato 


Introdugao 

0 treinamento resistido, tambem chamado de treinamento de 
forga, e um metodo de condicionamento fisico em que indivi- 
duos sao submetidos a diferentes cargas para melhorar a sau- 
de e o rendimento fisico. 1 Para realizar esse tipo de treinamen¬ 
to, podem ser utilizados pesos livres, elasticos, maquinas com 
polias e ate o proprio peso do individuo. Por decadas, o uso do 
treinamento resistido em criangas e adolescentes trouxe preo- 
cupagao aos pediatras quanto ao risco de lesoes ortopedicas, 
principalmente nas placas de crescimento, o que poderia pre- 
judicar o crescimento somatico. Apesar de ja existir um gran¬ 
de numero de publicagoes cientfficas recentes sobre a segu- 
ranga e a eficiencia dos treinamentos resistidos em criangas e 
adolescentes, 1 ' 3 o tema segue controverso entre pediatras e 
demais profissionais de saude. 0 assunto tambem e motivo 
de questionamento frequente dos pais nos consultorios 
pediatricos sobre quando iniciar a pratica de exercicios fisicos 
resistidos em academias e sobre a seguranga desse tipo de 
modalidade de treinamento. Os pais acabam encontrando in- 
formagoes confidantes entre profissionais de saude em rela- 
gao aos efeitos do treinamento resistido no crescimento e de- 
senvolvimento da crianga e do adolescente, retardando os 
beneficios que esse tipo de treinamento traria a esse grupo. 

Como qualquer treinamento fisico, o treinamento resistido 
segue os princfpios da individualidade biologica, da progres- 
sao de carga, da especificidade, da continuidade e da reversi- 
bilidade. Assim, para que ocorram os beneficios desse tipo de 
treinamento, os exercicios devem ser prescritos de acordo 
com a idade, o sexo, as capacidades fisicas do individuo, a tec- 
nica e a experiencia nesse tipo de treinamento. Para que ocor¬ 
ram as adaptagoes musculoesqueleticas, e necessario que a 
crianga ou o adolescente seja submetido a estfmulos diferen¬ 
tes e crescentes. 0 treinamento tambem deve ser voltado para 
o objetivo especifico da crianga e do adolescente. Caso o indi¬ 
viduo busque maior ganho de forga, sao dados estfmulos de 
maior intensidade, com menos repetigoes. Caso o jovem bus¬ 
que maior resistencia, as cargas serao menores, porem com 


maior numero de repetigoes. 0 treinamento resistido com o 
objetivo de hipertrofia muscular geralmente utiliza um nume¬ 
ro intermediary de cargas e repetigoes. Para que os beneficios 
de ganho de forga e resistencia sejam obtidos, tambem e 
necessario que o treinamento ocorra de forma frequente. In¬ 
tervals muito prolongados entre as sessoes podem nao pro¬ 
mover adaptagoes musculoesqueleticas esperadas. A manu- 
tengao da pratica tambem e necessaria para que os beneficios 
obtidos sejam mantidos. A interrupgao total do treinamento 
faz os beneficios obtidos com o treino retornarem aos valores 
pre-treinamento em ate 8 semanas. 4 

Beneficios do treinamento resistido para 
criangas e adolescentes 

0 treinamento resistido apresenta diversos beneficios para a 
saude da crianga e do adolescente. 1510 Jovens que realizam essa 
modalidade de treinamento de forma regular apresentam ga¬ 
nho de forga muscular, 1011 aumento da capacidade aerobica, au- 
mento da massa ossea, alteragao da composigao corporal com 
aumento da massa magra e diminuigao do percentual de gordu- 
ra, melhora da estabilidade das articulagoes e melhora da coor- 
denagao motora. 911 Tambem ha um aumento da capacidade de 
armazenamento de glicogenio e fosfocreatina e um aumento de 
enzimas glicolfticas. Na fibra muscular, ocorre um aumento na 
expressao de receptores GLUT-4, aumentando a sensibilidade a 
insulina durante e imediatamente apos a pratica de atividade fi- 
sica em alta intensidade, pela ativagao da enzima AMPK, um 
sensor energetico intracelular, que e ativada com o aumento da 
concentragao de adenosina monofosfato (AMP). Durante a 
adolescencia, ocorre o aumento da resistencia insulfnica em ra- 
zao da elevada concentragao de IGF-1, que compete com os re¬ 
ceptores para a insulina. 0 sedentarismo durante o estirao pu¬ 
beral pode ser um fator de risco ainda mais importante para o 
desenvolvimento da obesidade, e o treinamento resistido, pela 
capacidade de consumo dos estoques intracelulares de glicoge¬ 
nio e ativagao da AMPK, pode ser especialmente benefico para 
evitar a obesidade em indivfduos jovens. 
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Inicialmente, o aumento da forga muscular em criangas e 
adolescentes e obtido por adaptagoes neurais, com maior re- 
crutamento de fibras musculares pelos motoneuronios. Em 
criangas e adolescentes pre-puberes, por causa da baixa con- 
centragao de hormonios sexuais, o aumento da forga se deve 
principalmente a melhora da tecnica de execugao do movi- 
mento e maior mobilizagao de fibras musculares, com pouca 
hipertrofia muscular. Apos a puberdade, alem das adaptagoes 
iniciais ao treinamento resistido, ocorre urn aumento da quan- 
tidade de miofibrilas em paralelo dentro de uma fibra muscu¬ 
lar e da expressao de enzimas glicolfticas e oxidativas, alem da 
maior capacidade de armazenamento intramuscular de subs- 
tratos energeticos, aumentando a capacidade de geragao de 
forga. 

Treinamento resistido e o crescimento 
somatico em criangas e adolescentes 

Urn dos principais medos dos pais no consultorio pediatrico e 
que o excesso de carga sobrecarregue a estrutura ossea da 
crianga ou do adolescente em crescimento e prejudique a esta- 
tura final do filho. Essa preocupagao que o treinamento resisti¬ 
do afete as placas de crescimento, no entanto, nao encontra 
embasamentos na literatura cientifica. Nao existe nenhuma 
evidencia de que o treinamento resistido promova alteragao no 
crescimento linear da crianga e do adolescente. 13 Ao contrario, 
os perfodos pre-pubere e pubere parecem ser aqueles em que o 
esqueleto responde melhor a carga, aumentando a massa os¬ 
sea e a arquitetura do osso, 1 pois exercicios resistidos promo- 
vem a smtese aguda de testosterona e GH apos a atividade. 12 A 
resposta ossea a carga e sitio-especifica, isto e, para aumentar a 
massa ossea do colo do femur, e necessario o envolvimento de 
carga na articulagao coxofemoral, em atividades que envolvam 
a flexao e a extensao do quadril ou movimentos de salto e ater- 
risagem. 0 uso do treinamento resistido pode ser especialmen- 
te interessante em criangas pre-puberes que apresentem so- 
brepeso ou obesidade. 0 percentual de gordura elevado em 
criangas esta associado ao desenvolvimento de puberdade pre- 
coce. Como essas criangas apresentam dificuldade em partici- 
par de modalidades esportivas coletivas por conta de seu baixo 
rendimento esportivo, o treinamento resistido pode promover 
urn aumento do gasto energetico de forma significativa, asso¬ 
ciado a urn aumento da forga, da massa magra e da autoestima, 
alem de redugao do percentual de gordura. 213 

Atletas de ginastica olfinpica geralmente sao utilizadas de 
forma erronea como exemplo do efeito deleterio que o treina¬ 
mento resistido pode promover no crescimento final. A baixa 
estatura dessas atletas, principalmente de nivel competitivo, 
se deve sobretudo a selegao das atletas baixas em virtude da 
vantagem esportiva que elas possuem. 14 Essas ginastas sao ca- 
pazes de executar movimentos acrobaticos com maior facili- 
dade que atletas de maior estatura. No caso especifico dessa 
modalidade esportiva, pelo grande volume de treinamento, 
muitas atletas acabam sendo incapazes de atingir a quantidade 
de calorias para permitir o crescimento, alem de possuirem 
urn percentual de gordura muito baixo se comparado com a 
media da populagao. Atletas que apresentam urn percentual 


de gordura muito baixo acabam entrando tardiamente na pu¬ 
berdade e crescem em velocidades menores, mas se interrom- 
perem a pratica de ginastica ou reduzirem o volume de treina¬ 
mento, sao capazes de recuperar a estatura ao nivel normal 
previsto. 14 

Para que a pratica ocorra de maneira mais segura, e impor- 
tante reforgar que o treinamento resistido depende da correta 
execugao dos exercicios e alinhamento adequado da coluna, 
reforgando o acompanhamento de educadores fisicos capaci- 
tados para o acompanhamento de criangas e adolescentes. 
Desvios do eixo da coluna podem ser acentuados com a incor- 
reta execugao de exercicios ou uma prescrigao inadequada de 
exercicios resistidos. 1 A prescrigao do treinamento resistido 
em criangas e adolescentes deve envolver exercicios multiarti- 
culares, de moderada a alta intensidade, para otimizar os be- 
neficios para a mineralizagao ossea. 1 

Treinamento resistido para a prevengao 
de lesoes musculoesqueleticas 

Urn dos principais fatores de risco para lesoes musculares e or- 
topedicas e a falta de forga muscular e ossea. 1 Criangas e ado¬ 
lescentes que ja participam de treinamentos esportivos estru- 
turados ou que praticam de forma frequente modalidades 
esportivas que envolvam saltos, contato fisico ou mudangas 
frequentes de diregao sao especificamente beneficiados com 
o treinamento resistido. Adolescentes atletas que praticavam 
treinamento resistido nos seus treinamentos fisicos apresen- 
taram menos lesoes musculoesqueleticas e tambem se recu- 
peraram de forma mais rapida quando apresentaram lesoes. 1 
Jovens atletas de futebol do sexo feminino tambem apresenta¬ 
ram menor incidencia de lesoes de sobretreinamento quando 
incorporaram treinamento resistido a preparagao fisica. E fre¬ 
quente observar lesoes de sobretreinamento em criangas e 
adolescentes atletas, e o treinamento resistido adequadamen- 
te supervisionado pode reduzir em ate 50% a incidencia des¬ 
sas lesoes. 15 

A fadiga muscular tambem esta associada a uma maior in¬ 
cidencia de lesoes musculoesqueleticas. 16 Criangas e adoles¬ 
centes destreinados, ao participar de atividades esportivas 
que envolvam saltos e mudangas de diregao, apresentam urn 
risco elevado de entorses de joelho e tornozelo, pois, com o 
aumento da acidose muscular com a pratica da atividade fisi¬ 
ca, o ajuste do movimento durante o salto ou mudanga de di¬ 
regao pode se tornar ineficiente. 0 aumento da forga muscular 
e urn fator protetor para as articulagoes e para retardar o esta- 
do de fadiga muscular, com o aumento do numero de fibras 
musculares do tipo Ha, que possuem maior quantidade de 
mioglobina, mitocondrias e maior quantidade de enzimas oxi- 
dativas, se comparadas as fibras tipo IIx. 

A pratica de atividades fisicas envolve urn risco intrinseco 
de lesoes musculoesqueleticas, e a total eliminagao dessas le¬ 
soes e urn objetivo inatingivel. 1 Urn programa supervisionado 
com treinamento proprioceptivo, de condicionamento geral e 
especifico de forga e condicionamento aerobico pode reduzir 
de forma significativa a incidencia de lesoes relacionadas ao 
esporte. 115 
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Treinamento resistido em adolescentes 
do sexo feminino 

As adolescentes parecem ser ainda mais influenciadas pela 
falta de treinamento resistido durante o periodo de crescimen- 
to rapido observado apos a puberdade. 0 crescimento somati- 
co rapido sem as adaptagoes neuromusculares apropriadas fa- 
vorecem o surgimento de mecanicas articulares alteradas, que 
aumentam o risco de lesoes musculoesqueleticas. 1 Adolescen¬ 
tes do sexo feminino que nao foram submetidas a treinamen- 
tos de forga durante o crescimento apresentaram mais fatores 
de risco para lesoes musculoesqueleticas, como aumento do 
estresse em valgo durante a aterrisagem apos urn salto. 0 trei¬ 
namento de forga tambem diminuiu a incidencia de lesoes do 
ligamento cruzado anterior em adolescentes que iniciaram o 
treinamento de forga de forma precoce. 0 treinamento resisti¬ 
do tambem aumentou a aptidao esportiva e a melhora da bio- 
mecanica do movimento em adolescentes do sexo feminino. 1 

A adolescente do sexo feminino deve ser especialmente 
monitorada em relagao ao excesso de treinamento. A presen- 
ga da triade da mulher atleta, composta de disturbios alimen¬ 
tares, amenorreia e osteopenia/osteoporose, 17 pode ser espe¬ 
cialmente prejudicial em adolescentes, pois a adolescencia e o 
periodo critico para a formagao de massa ossea no sexo femi¬ 
nino. 0 pediatra nao deve aguardar o aparecimento da triade 
para realizar uma intervengao. Adolescentes do sexo feminino 
com disturbios alimentares durante a pratica de treinamentos 
em alta intensidade ou grande volume apresentam risco ele- 
vado para o aparecimento de alteragoes osseas. Jovens do 
sexo feminino com percentual de gordura abaixo dos 12% 
tambem devem ser monitoradas, pois o diagnostic de ame¬ 
norreia primaria so ocorre apos os 16 anos e as alteragoes os¬ 
seas podem surgir antes desse periodo. A orientagao nao deve 
ser de suspensao repentina do treinamento, pois provavel- 
mente nao sera seguida, mas a redugao da intensidade e do 
volume do treinamento, com urn acompanhamento nutricio- 
nal proximo. 17 

Beneficios psicossociais do treinamento 
resistido na juventude 

Ainda sao poucos os estudos avaliando beneficios psicosso¬ 
ciais duradouros dos treinamentos resistidos em criangas e 
adolescentes. Os estudos existentes apresentam resultados 
controversos, sem urn beneficio significativo demonstrado 
pela literatura cientifica. 1 Criangas e adolescentes com baixa 
autoestima podem ser mais favorecidos pela pratica de ativi- 
dade fisica utilizando exercicios resistidos se comparados 
com jovens que ja apresentam autoestima elevada. 1 

Essas alteragoes na autoimagem costumam aparecer tar- 
diamente, apos 8 a 12 semanas de treinamento resistido. 0 ex¬ 
cesso de treinamento, ao contrario, pode levar a alteragoes 
psicologicas importantes, sobretudo em grupos mais vulnera- 
veis emocionalmente ou com algum comportamento de alte- 
ragao do humor previo ao inicio do treinamento. No caso espe- 
cifico dos adolescentes, o pediatra deve entender as 
motivagoes da crianga e do adolescente com a pratica de trei¬ 
namentos resistidos em academia. Criangas geralmente sao 


levadas pelos pais em busca de melhora da saude. 0 adoles¬ 
cente, principalmente apos o inicio da puberdade, alem da 
melhora da saude, possui motivagoes esteticas, buscando o 
aumento da massa magra, a redugao do percentual de gordura 
e o aumento da forga muscular. A insatisfagao com o corpo a 
todo o momento, porem, pode indicar urn transtorno dismor- 
fico corporal chamado vigorexia, sendo urn fator de risco im- 
portante para o uso de suplementos esportivos em excesso e 
sem acompanhamento profissional e de esteroides anaboli- 
zantes. A vigorexia pode estar associada a outras alteragoes do 
comportamento e do sono, como irritabilidade excessiva, can- 
sago, insonia, alteragoes alimentares com dietas restritivas, 
excesso de proteinas e pequena quantidade de gorduras e car- 
boidratos. Nesses casos, e importante urn acompanhamento 
multidisciplinar, com o acompanhamento de psicologos, psi- 
quiatras e nutricionistas para o melhor manejo do quadro. 

0 adolescente que ganha peso de forma muito rapida e em 
musculos que geralmente nao sao tao solicitados nos exerci¬ 
cios resistidos, como a musculatura cervical, pode estar utili¬ 
zando esteroides anabolizantes e deve ser abordado durante a 
consulta. 0 uso de esteroides anabolizantes tanto pode indicar 
urn transtorno comportamental previo como pode precipitar 
novos transtornos comportamentais, como excesso de agres- 
sividade, depressao e transtornos bipolares. 

Prescrigao de exercicios resistidos em 
criangas e adolescentes 

0 papel do pediatra nao deve se limitar a autorizagao da prati¬ 
ca de treinamentos resistidos. E importante que o pediatra 
siga acompanhando a crianga e o adolescente para monitorar 
o crescimento somatico, o desenvolvimento puberal e possi- 
veis alteragoes de comportamento. 0 pediatra nao pode ser 
uma barreira a pratica de atividades fisicas. 

Frequencia 

A Organizagao Mundial da Saude (OMS) recomenda que exer¬ 
cicios que aumentem a forga muscular e ossea sejam realiza- 
dos ao menos 3 vezes/semana. 18 Urn maior mimero de ses- 
soes de treinamento por semana esta associado a urn maior 
ganho de forga em jovens atletas, 8 porem o adolescente deve 
ter urn repouso adequado entre as sessoes, principalmente se 
o grupo muscular treinado no dia anterior for utilizado nova- 
mente no dia seguinte de treinamento. 0 treinamento com dor 
ou em fadiga diminui a sua qualidade e, em longo prazo, pode 
trazer queda de rendimento e lesoes. 

Volume e intensidade 

0 volume de treinamento e definido como a quantidade de 
exercicios executados multiplicados pela carga utilizada, em 
quilogramas. Intensidade e a carga utilizada pelo individuo 
durante a execugao do exercicio e pode ser quantificada pelo 
peso do objeto utilizado ou pelo percentual de uma repetigao 
maxima (1RM). 1 1RM e a carga com que a pessoa consegue rea¬ 
lizar uma repetigao em urn determinado exercicio, sem conse- 
guir realizar uma segunda repetigao de forma completa. Em 
trabalhos de hipertrofia muscular, geralmente utiliza-se 60% 
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de 1RM, ou seja, uma carga 40% menor que o maximo de car- 
ga que o individuo suportaria, o que geralmente permite que o 
individuo execute de 6 a 12 repetigoes maximas em uma serie. 
0 excesso de carga sem que a execugao do movimento esteja 
sendo realizada da forma correta pode trazer danos agudos 
aos musculos, tendoes e estruturas articulares. Urn excesso de 
volume de treinamento ao longo do tempo pode induzir o apa- 
recimento de lesoes de sobretreinamento. 1 Profissionais de 
educagao fisica utilizam protocolos para verificar o valor de 
1RM ou uma carga em que a crianga ou o adolescente consiga 
realizar de 8 a 12 repetigoes maximas de forma correta e segura. 

Selegao de exercicios 

Nao cabe ao pediatra a selegao especifica dos exercicios, sendo 
esta uma competencia do profissional de educagao fisica. 0 
pediatra pode solicitar o fortalecimento de grupos musculares 
e deve solicitar que sejam utilizados preferencialmente exerci¬ 
cios multiarticulares e grandes grupos musculares. E impor- 
tante que sejam inclmdos exercicios de aquecimento e pro- 
prioceptivos antes do treinamento de forga e exercicios de 
alongamento apos ou em sessoes separadas de treinamento. 
Nao existe evidencia de que a pratica de alongamentos estati- 
cos antes do treinamento de forga previna lesoes musculoes- 
queleticas. 19 0 principal objetivo da pratica de alongamentos e 
manter a flexibilidade normal das articulagoes, e esse tipo de 
atividade deve ser realizado com a musculatura previamente ati- 
vada. 

Progressao da intensidade e do volume de 
treinamento 

Para o treinamento resistido, a crianga e o adolescente devem 
ser submetidos a cargas e volumes diferentes para gerar a 
adaptagao muscular e ossea. A ausencia de progressao pode 
indicar urn repouso inadequado entre as sessoes de treina¬ 
mento ou inadequagao da dieta ao treinamento. Sem a modifi- 
cagao da carga ao longo do tempo, ocorre o fenomeno do des- 
treinamento, pois a carga se torna proporcionalmente mais 
leve em relagao a maior capacidade de geragao de forga obtida 
com o treinamento. A progressao deve ser individualizada. 0 
jovem pre-pubere apresenta uma progressao de carga mais 
lenta se comparado ao pubere, pela menor capacidade de hi- 
pertrofia muscular. A progressao muito rapida pode levar a er- 
ros de execugao do movimento e aumento nas lesoes muscu- 
loesqueleticas ao longo do tempo. 

Velocidade e forma de execugao 
A crianga e o adolescente que forem realizar atividades em 
academias devem seguir as orientagoes de execugao feitas 
pelo educador fisico. Estimulos diferentes podem ser obtidos 
apenas modificando a velocidade de execugao das fases de 
contragao concentrica e excentrica dos musculos. 0 periodo 
que gera maior estimulo a hipertrofia muscular ocorre durante 
a fase excentrica de contragao, em que a carga e superior a ca¬ 
pacidade de geragao de forga e o movimento de contragao 
ocorre em sentido contrario ao vetor de forga gerado pela con¬ 
tragao muscular. E importante que a crianga e o adolescente 


sejam capazes de entender e obedecer as orientagoes de pro¬ 
fissionais de educagao fisica para minimizar o risco de lesoes. 

Acompanhamento pediatrico 

Alguns sinais e sintomas devem ser verificados a cada consul- 

ta pediatrica: 

1. Perda ponderal significativa entre as consultas: e fundamen¬ 
tal que as necessidades caloricas e nutricionais sejam adequa- 
das ao aumento do gasto energetico promovido pela pratica 
de atividade fisica, em especial em criangas ou adolescentes 
no initio da puberdade. Como eles apresentam urn gasto 
energetico basal relativamente baixo, o acrescimo de ativida¬ 
des fisicas de alta intensidade pode promover o aumento do 
gasto energetico total em mais de 100%. Assim, e importante 
que, em toda consulta pediatrica, a crianga ou o adolescente 
que iniciou treinamentos resistidos esteja ganhando peso, a 
nao ser que o treinamento vise objetivamente a perda de peso 
em pacientes com obesidade. A perda de peso e a redugao na 
velocidade de crescimento podem indicar que o paciente pe¬ 
diatrico esteja consumindo menos calorias que a necessidade 
total. 0 ajuste pode ser feito de duas formas: aumentando as 
calorias na dieta, com escolha de alimentos integrais, ou redu- 
zindo o volume de treinamento, com a redugao do tempo total 
de pratica ou modificagao na intensidade do treinamento. 

2. Sinais de sobretreinamento 15 e vigorexia: 

• excesso de preocupagao com a imagem corporal; 

• alteragoes comportamentais, como excesso de agressivi- 
dade ou apatia; 

• ganho de massa muscular incompativel com o volume de 
atividade praticado; 

• aparecimento de insonia ou alteragoes negativas na quali- 
dade do sono; 

• disturbios alimentares, principalmente em jovens do sexo 
feminino. 

0 pediatra tambem deve alertar a crianga ou o adolescente so- 
bre o ambiente que pode encontrar em uma academia. 0 uso 
de suplementos alimentares e esteroides anabolizantes e fre- 
quentemente observado e estimulado por usuarios leigos e ate 
por profissionais de saude. A suplementagao alimentar em 
criangas e adolescentes e raramente necessaria, e o pediatra 
deve explicar que as necessidades nutricionais sao obtidas 
utilizando alimentos. Em casos especificos, como em adoles¬ 
centes atletas que tern grande volume de treinamento ou em 
jovens com grande dificuldade de ganho de peso, a suplemen¬ 
tagao pode ser necessaria. Nesses casos, e obrigatorio o acom¬ 
panhamento por uma equipe multidisciplinar especializada. 
Academias que oferecem servigos para criangas e adolescen¬ 
tes devem buscar garantir urn ambiente preparado para rece- 
ber o publico jovem, livre de propagandas de suplementos ali¬ 
mentares. 1 

Consideragoes finais 

0 treinamento resistido deve fazer parte da pratica rotineira 
na orientagao de atividade fisica de criangas e adolescentes. 118 
Os treinamentos devem ser supervisionados por profissionais 
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com qualibcagao e individualizados de acordo com as habili- 
dades, as necessidades e os objetivos das criangas e dos ado- 
lescentes. Probssionais de saude que lidam com criangas e 
adolescentes nao devem ser urn obstaculo para a iniciagao de 
treinamentos resistidos e devem buscar monitorar nao apenas 
o treinamento, mas tambem as modibcagoes fisicas e psicolo- 
gicas da crianga e do adolescente com o treinamento. 15 

Criangas e adolescentes que participam de competigoes es- 
portivas devem realizar atividades fisicas que busquem o au- 
mento da forga muscular e ossea para reduzir a incidencia de 
lesoes musculoesqueleticas. A participagao precoce em treina¬ 
mentos resistidos aumenta a probabilidade da utilizagao da 
atividade fisica como urn habito em estagios posteriores da 
vida. Os programas de treinamento de forga para criangas e 
adolescentes devem ser seguros, efetivos e prazerosos. Jovens 
nao devem ser pressionados a obterem resultados em curto 
prazo nem a realizarem treinamentos com dor ou fadiga. 0 trei¬ 
namento resistido deve ser adaptado as motivagoes da crianga 
e do adolescente, e o pediatra deve ser urn parceiro e estimula- 
dor da inclusao de treinamentos resistidos como parte do pro- 
grama de condicionamento fisico da crianga e do adolescente. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Entender os beneffcios do treinamento resistido em 
criangas e adolescentes. 

• Orientar e acompanhar a crianga e o adolescente que 
realizam treinamento de forga. 

• Identificar possfveis alteragoes de comportamento 
relacionadas ao excesso de treinamento. 
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CAPITULO 2 


NUTRICAO, HIDRATACAO 
E SUPLEMENTACAO 
ESPORTIVA PARA CRIANCAS 
E ADOLESCENTES 

Ricardo do Rego Barros 


Introdugao 

A nutrigao e uma poderosa ferramenta para que criangas e 
adolescentes candidatos a atletas consigam atingir seus po- 
tenciais plenos de desempenho no futuro, e, embora muitos 
jovens saibam do valor de uma nutrigao adequada, varios er- 
ros especfficos sao cometidos na atividade fisica diaria recrea- 
tiva ou competitiva. 12 

Os adolescentes informam-se sobre nutrigao com professo- 
res de educagao fisica, tecnicos, nutricionistas e medicos, mas, 
hoje em dia, a tecnologia virtual, por meio da internet e redes 
sociais, e a maior fonte de informagoes utilizadas pelos jovens 
em suas experiencias nutricionais, sendo muito dificil diferen- 
ciar as informagoes enganosas das confiaveis, incluindo o 
charlatanismo nutricional. 

0 papel da nutrigao para qualquer individuo e de preservar a 
saude, entretanto, criangas e adolescentes procuram por bene- 
ficios adicionais como retardar a fadiga, mudar a composigao e 
o peso corporal, acelerar a recuperagao, reduzir doengas, me- 
lhorar a eficiencia biomecanica e implementar o desempenho. 

As criangas e os adolescentes necessitam de uma nutrigao 
adequada para manter a saude, possibilitar urn crescimento 
apropriado e adequar o balango nutricional, em fungao da 
constante atividade fisica. Entretanto, os habitos alimentares 
irregulares de criangas e adolescentes sao caracterizados 
por: 1 ’ 3 

• maior tendencia a pular refeigoes, especialmente cafe da ma- 
nha e almogo; 

• excesso de frituras e lanches hipercaloricos; 

• excesso de atividades diarias extracurriculares, impedindo 
uma alimentagao balanceada; 

• experiencias com suplementos dieteticos; 

• consumo excessivo de refrigerantes e baixa ingesta de agua; 

• baixo consumo de cereais, vegetais, frutas e derivados lac- 
teos; 

• ingestao inadequada de nutrientes essenciais em fungao dos 
modismos alimentares (vegetariana, vegana, crudivorismo). 


Modismos alimentares 

1. Macrobiotica: divididos em duas categorias, de acordo com a 
filosofia oriental do yin e yang , a alimentagao deve ser combi- 
nada na hora da refeigao e sao proibidos produtos industriali- 
zados, carne vermelha, leite, laticinios e agucar. 

2. Ovolactovegetarianismo: exclusao de qualquer tipo de carne, 
sendo a alimentagao constituida de frutas, hortaligas e ce¬ 
reais. 

3. Lactovegetarianismo: exclusao de carne e ovos; leite e latici¬ 
nios sao consumidos. 

4. Vegana ou vegetarianismo estrito: consumo exclusivo de ali- 
mentos de origem vegetal, como frutas, legumes, verduras, 
sementes e cereais. E proibido qualquer alimento de origem 
animal. 

5. Crudivorismo: so permite o consumo de legumes, verduras, 
sementes e frutas em forma natural, sem nenhum cozimento, 
ou seja, a ingestao de alimentos crus ou aquecidos ate 42°C. 0 
fato de o alimento ser consumido na forma crua nao significa 
que seja frio, pois pode ser amornado em fogo baixo em pane- 
las de barro, para nao destruir suas enzimas e sua energia vital. 

6. Organica: esse estilo preocupa-se com a forma como o ali¬ 
mento e cultivado, o tipo de cultivo do alimento, sem insu- 
mos quimicos como agrotoxicos e fertilizantes. 

7. Sem gluten nem lactose: os seguidores nao ingerem alimen¬ 
tos com aveia, trigo e centeio. No segundo caso, nao ingerem 
leite e derivados. 

0 inicio da puberdade, com seu aumento na velocidade de 
crescimento, mudangas na composigao corporal, atividade fi¬ 
sica e menarca (nas meninas), afeta as necessidades nutricio¬ 
nais normais durante a adolescencia. Os incrementos de peso 
no sexo feminino se fazem mais a custa de gordura e, no mas- 
culino, a custa de massa muscular, ocasionando necessidades 
nutricionais diferentes. 45 

Na adolescencia, o ganho em altura, durante a fase de cres¬ 
cimento, e de aproximadamente 10 cm/ano e de 50% do seu 
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peso final; desse modo, havendo restrigao da ingesta alimen- 
tar nos adolescentes fisicamente ativos, pode ocorrer parada 
no crescimento, diminuigao da taxa metabolica basal e, em 
meninas, amenorreia. Considerando a rapida velocidade de 
crescimento nessa faixa etaria, recomenda-se que, nas duas 
primeiras decadas de vida, as gorduras devam fornecer 30% 
das calorias da dieta, desde que nao haja historico familiar de 
dislipidemias ou doenga arterial coronariana (DAC). 

Indices nutricionais 

A antropometria, mesmo considerando suas limitagoes, tem 
sido o metodo mais utilizado para avaliagao corporal e e tam- 
bem proposto pela Organizagao Mundial da Saude (OMS). 6 

Os indicadores antropometricos usados na avaliagao nutri- 
cional de adolescentes nao sao especificos, sendo considera- 
dos criterios sugestivos de maior risco nutricional. Entretanto, 
isoladamente, em avaliagoes populacionais, nao identifica ca- 
rencias especificas, como hipovitaminose A, anemia ferropri- 
va e deficiencia de calcio, nutrientes muitas vezes deficientes 
na dieta dos adolescentes. 

A puberdade caracteriza-se por alteragoes nos componen- 
tes da massa isenta de gordura: o conteudo hidrico diminui a 
medida que o conteudo de potassio e a densidade ossea 
aumentam. A massa ossea aumenta 15% em meninos e 28% 
em meninas, sendo que a massa isenta de gordura e ligeira- 
mente menor em meninos do que nas meninas pre-puberes. 

0 mdice de massa corporea (IMC) ou mdice de Quetelet 
(peso corporeo dividido pela altura ao quadrado) e a formula 
mais frequentemente usada nos adultos para diagnosticar so- 
brepeso, obesidade, magreza e desnutrigao, mas sua precisao 
em adolescentes e variavel, primariamente em virtude do ra- 
pido crescimento e desenvolvimento e do fato de haver dife- 
rentes depositos de tecido adiposo com o crescimento linear. 

Necessidades nutricionais 

Fontes de energia 7-9 

Como regra geral, os altos componentes energeticos armaze- 
nados nos musculos sao utilizados durante exercicios de alta 
intensidade e de curta duragao. 0 carboidrato armazenado no 
musculo sob forma de glicogenio pode ser usado sem oxigenio 
para exercicio intenso com duragao de 1 a 3 minutos. Por outro 
lado, a oxidagao do glicogenio e das gorduras e importante nas 
atividades de resistencia com duragao superior a 5 minutos. 

Gorduras 

As necessidades caloricas diarias variam de acordo com a fase 
da puberdade, ficando em torno de 2.200 a 2.500 kcal nas me¬ 
ninas e 2.800 a 3.200 kcal nos meninos, sendo que os valores 
maiores devem ser utilizados durante o estirao de crescimen¬ 
to, em ambos os sexos. 

Criangas e adolescentes jovens utilizam mais gorduras e me- 
nos carboidratos como fonte energetica nas suas atividades, 
mas esse fato nao influi nas recomendagoes da necessidade do 
consumo de gorduras de nao mais do que 30% do total de calo¬ 
rias diarias, 10% de gorduras saturadas e menos de 30 mg/dia 
de colesterol. Esse segmento etario utiliza mais energia em suas 


atividades habituais quando comparado aos adultos, necessi- 
tando de 25 a 30% mais energia/kg. A principal razao desse au- 
mento das necessidades de energia e a adequagao da coordena- 
gao entre os musculos agonisticos e antagonisticos usados na 
atividade motora, tornando-os metabolicamente menos econo- 
micos no uso das fontes de energia, durante as atividades diarias. 

Carboidratos 

Os carboidratos tornam-se a principal fonte de energia apos os 
13 anos de idade, devendo contribuir com 55% da ingestao ca- 
lorica total, garantindo o metabolismo e a temperatura corpo¬ 
rea. Enquanto os estoques de gordura constituem a maior re- 
serva de energia corporal, os carboidratos sao a principal fonte 
de energia para utilizagao imediata, poupando o glicogenio 
muscular e mantendo a glicemia durante as atividades diarias 
dos adolescentes. 

Pro tem as 

Em criangas e adolescentes, a ingestao de proteinas deve man- 
ter urn balango nitrogenado positivo, ou seja, a ingestao deve 
ser maior que a utilizagao para manter normal o crescimento e 
o desenvolvimento de orgaos e tecidos. Assim, enquanto as 
necessidades diarias de urn adulto sao de 0,8 a 1 g/kg/dia, 
criangas de 7 a 10 anos requerem 1,1 a 1,2 g/kg/dia, e adoles¬ 
centes de 11 a 14 anos necessitam de 1 g/kg/dia, necessidades 
estas contempladas por uma dieta balanceada, pouco fre- 
quente nessa faixa etaria. 

Minerals 

Na adolescencia, principalmente durante o estirao do cresci¬ 
mento, existe urn substancial aumento nas necessidades de 
tres minerais: calcio, ferro e zinco. 

Calcio 

A deficiencia de calcio e atribuida a baixa ingesta de leite, deriva- 
dos lacteos e dietas restritivas (ou alternativas), influenciando a 
mineralizagao ossea e predispondo a osteopenia e a osteoporose, 
considerando-se que 20 a 30% do calcio ingerido e absorvido. 

Na adolescencia, ocorre urn aumento do esqueleto associa- 
do ao crescimento, principalmente na fase de aceleragao, exer- 
cendo impacto sobre as necessidades diarias de calcio, sendo 
diretamente relacionado a estatura, ou seja, as demandas des¬ 
se mineral em adolescentes altos e sempre maior do que na- 
queles mais baixos. 

Estima-se uma necessidade diaria de calcio da ordem de 
500 a 1.200 mg/dia, devendo ser levada em consideragao a in¬ 
gestao excessiva de bebidas gaseificadas (refrigerantes), que 
trocam o calcio pelo fosforo, contribuindo para uma menor ab- 
sorgao desse mineral. Na dieta, encontra-se o calcio em ali- 
mentos como couve, feijao, nabo, laticinios e sardinhas. 

Ferro 

A anemia em adolescentes e bastante prevalente, em todos os 
niveis sociais, reforgando uma ingesta inadequada desse mi¬ 
neral. Em alguns casos, nao se encontra anemia laboratorial, 
mas sim, ferropenia, com ou sem sintomas clinicos. 
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Os grandes incrementos de massa muscular e volume san- 
guineo ocorrem com maior velocidade e magnitude no sexo 
masculino, durante o estirao de crescimento. Essa relagao in- 
verte-se ao fim do periodo de aceleragao rapida, ja que as meni- 
nas, por apresentarem perdas menstruais (1,4 mg de ferro por 
dia), passam a necessitar 3 vezes mais ferro do que os meninos. 

As necessidades de ferro para os adolescentes situam-se 
entre 12 e 16 mg diarios, podendo ser supridas por uma dieta 
de boa qualidade, a base de carne (tambem peixe), graos, ovos, 
vegetais, leite e queijo. Nas adolescentes que ja apresentam 
menarca e adolescentes atletas de ambos os sexos, deve-se ter 
uma preocupagao especial em checar os niveis sangumeos de 
ferro, visando a prevenir a anemia que, em competigoes espor- 
tivas, ira repercutir diretamente no desempenho esportivo. 

Outro aspecto importante e a opgao dos adolescentes por 
utilizarem dietas vegetarianas, que sao pobres em ferro e cal- 
cio e ricas em fitatos e oxalatos, pois estes se ligam ao ferro ja 
deficiente, dificultando sua absorgao, aumentando o risco de 
anemia e comprometendo o crescimento. 

Zinco 

0 zinco e reconhecido como mineral essencial para o cresci¬ 
mento e a maturagao sexual dos adolescentes, podendo ser 
encontrado em carnes, peixes, ovos e leite. As recomendagoes 
diarias estao em torno de 10 a 15 mg, podendo ocorrer hipogo- 
nadismo, queda de cabelos e retardo do crescimento quando a 
ingestao de zinco for abaixo de dois tergos do recomendado. 

Hidratagao - liquidos e eletrolitos 10-12 
Criangas e adolescentes jovens produzem menos suor, geram 
mais calor durante o exercicio e nao possuem mecanismos ade- 
quados de trocas de calor com o ambiente externo, ja que tern 
maior superficie corporal do que os adultos, o que resulta em 
grandes ganhos de calor nos ambientes quentes e grandes per¬ 
das de calor nos ambientes frios. Sendo assim, os fluidos sao de 
extrema importancia na manutengao da saude e no desempe¬ 
nho dos atletas jovens, devendo ser evitada a desidratagao in- 
duzida pelo exercicio, pois criangas e adolescentes apresentam 
urn aumento muito grande na temperatura corporal interna. 

Suplementos nutricionais 12-14 

Sao definidos como produtos alimenticios, acrescidos a dieta, 
que contem pelo menos urn dos seguintes ingredientes: vita- 
mina, mineral, ervas ou plantas, aminoacidos ou combinagao 
de qualquer desses ingredientes. De acordo com essa defini- 
gao, os suplementos nutricionais podem conter nutrientes es- 
senciais, como vitaminas, minerais e aminoacidos, mas tam¬ 
bem outras substancias nao essenciais, como ginseng , ginkgo , 
yombine , ma huang e qualquer outro produto dito fitoterapico. 

Diversos recursos ergogenicos tern sido utilizados para me- 
lhorar o desempenho atletico por meio do aumento da poten- 
cia fisica, da forga de explosao e da resistencia. 

Os recursos ergogenicos nutricionais supostamente tern a 
finalidade de influenciar os processos fisiologicos e psicologi- 
cos para aumentar a potencia fisica e a forga mental. A Tabela 
1 analisa cada suplemento nutricional com base na propagan¬ 


da das empresas nutricionais e na avaligao dos especialistas 
sobre seu efeito ergogenico. 

A seguir, sao dadas algumas orientagoes sobre o que usar e 
como indicar esses suplementos de maneira saudavel e nutri- 
cionalmente adequada. 

Proteicos (“whey protein”) 

Os aminoacidos, unidades estruturais das proteinas, estao en- 
volvidos em diversos mecanismos que afetam o metabolismo 
do exercicio e, assim, tern sido sugerido que a suplementagao 
com esses elementos poderia melhorar o desempenho em 
atletas e aumentar a massa muscular em adolescentes que tra- 
balham com programas de forga. 

Os suplementos proteicos, os “whey protein ”, sao feitos do 
soro do leite e podem ser adquiridos sob a forma de po, liquido, 
barras ou capsulas: embora seu uso esteja universalmente di- 
fundido entre todos os praticantes de atividades fisicas, os 
maiores usuarios desses suplementos sao alunos de acade- 
mias que desejam ganhar massa muscular associado a muscu- 
lagao (hipertrofia muscular). 

Os suplementos proteicos sao indicados em casos de restri- 
gao calorica (principalmente em meninas que praticam espor- 
tes nos quais a redugao ponderal e a manutengao de peso sao 
importantes para o desempenho, como ginastica olimpica e 
bale), vegetarianos, crudivoristas e naqueles que nao conso- 
mem carboidratos adequadamente. 

Ao prescrever suplementos visando a hipertrofia muscular, 
e preciso utilizar uma associagao de 10 g de proteinas com 20 g 
de carboidratos, o que reduz a degradagao proteica pos-exerci- 
cio se utilizados de 30 a 60 minutos apos a atividade de hiper¬ 
trofia muscular. 

Aminoacidos de cadeia ramificada (BCAA) 
Alguns aminoacidos nao sao sintetizados pelo corpo e devem 
ser ingeridos na dieta, entre eles, os aminoacidos de cadeia ra¬ 
mificada isoleucina, leucina e valina, conhecidos como branch 
chain amino acids (BCAA). 

Embora indicados por nutricionistas e medicos do esporte 
para diminuir nao so a fadiga em exercicios de resistencia 
como tambem o risco de infecgoes por estimulagao imunologi- 
ca, nada foi comprovado pelos estudos cientificos disponiveis. 

Carboidratos (ou hidratos de carbono) 

Enquanto os estoques de gordura constituem a maior reserva 
de energia corporal, os carboidratos sao a principal fonte de 
energia para utilizagao imediata, poupando o glicogenio mus¬ 
cular e mantendo a glicemia durante o exercicio. Podem ser 
usados de duas maneiras: supercompensagao de glicogenio 
muscular, pratica que associa a maior ingestao de glicidios 
com a diminuigao do treinamento em evento unico de resis¬ 
tencia, como maratona ou triatlon, e suplementagao de carboi¬ 
dratos antes e durante os exercicios aerobicos e anaerobicos. 

As pesquisas confirmam o efeito ergogenico da super¬ 
compensagao de carboidratos na dieta dos atletas de resis¬ 
tencia que praticam exercicios com duragao superior a 60 
minutos, ja que os depositos de glicogenio muscular come- 
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Tabela 1 Suplementos nutricionais mais usados 


Suplemento 

O que promete 

O que falam os especialistas 

Carboidrato 

(energetico) 

Fonte de energia imediata 

Redugao de fadiga 

Modismo atual: maltodextrina (malto) 

Mantem glicemia, poupando glicogenio muscular, em exercicios 
de alta intensidade, acima de 60 minutos 

Sport drinks : com 4 a 8% de glicidios, ajudam a diminuir a fadiga 
em exercicios de media e longa duragao 

O uso excessivo causa ganho de peso 

Potencial ergogenico confirmado 

Creatina (3 
aminoacidos) 

Aumento de massa muscular 

Aumento da resistencia em exercicios de media 
e longa duragao 

Aumento da fonte energetica ATP-CP, de rapida 
reposigao 

Dose: 20 g/dia em 4 tomadas, por 5 a 7 dias, com manutengao de 

2 a 5 g/dia, em ciclos de 4 a 12 semanas 

Indicado em: 

• atividades anaerobicas intensas 

• ganho de massa muscular em treinamentos de forga 

• contraindicado para menores de 18 anos (lesoes 
musculoesqueleticas) 

• hipertensao? Caibras? 

Potencial ergogenico confirmado (nao em todos os atletas) 

USO CRITERIOSO 

Proteinas ( whey 
protein, shakes, 
barras de 
proteinas) 

Aumento de massa muscular 

Melhora do desempenho 

Complicagoes comuns: 

• sobrecarga renal 

• hipertensao arterial 

• hiperuricemia 

Indicado em: 

• restrigoes caloricas (bale, ginastica olimpica) 

• dietas vegetarianas 

• ganho de massa muscular 

Potencial ergogenico confirmado 

Aminoacidos 
anabolicos e 
BCAA 

Aumento de massa muscular 

Fonte energetica alternativa 

Redugao do risco de infecgoes 

Complicagoes comuns: 

• sobrecarga renal 

Potencial ergogenico nao confirmado 

Estimulantes 

(cafeina, 

efedrina) 

Metabolizagao de gordura 

Aumento da resistencia aerobica 

Aumento da concentragao 

Redugao da sensagao de fadiga 

Complicagoes comuns: 

• dependencia 

• insonia 

• inquietagao 

• taquicardia 

DOPING 

PROIBIDO 

Ma huang, 

Chinese Efhedra 

Estimulo a queima de gordura - fat burners 

Complicagoes comuns: 

• parada cardiaca 

• combinagao perigosa de cafeina e efedrina 

PROIBIDO 

Carnitina 

Estimulo a queima de gordura - fat burners 

Nenhum efeito ergogenico 

gam a diminuir apos esse periodo, em exercicios de alta in- 

de maltodextrina e algum tipo de farinha para adequar o valor 


tensidade. Durante a competigao, 30 a 60 g de carboidratos 
devem ser ingeridos para cada hora de exercicio, e os repo- 
sitores lrquidos (“sport drinks “) contendo de 4 a 8% de gli- 
cidios associados a formulas hidreletroliticas ajudam a di- 
minuir a fadiga, melhorando o desempenho em eventos de 
media e longa duragao, com resultados confirmados em va- 
rios estudos. 


calorico do leite em criangas pequenas. 

Ela pode ser indicada para atletas de alto desempenho, 
como tenistas, jogadores de futebol, maratonistas e pratican- 
tes de musculagao. No entanto, para aqueles que praticam ati- 
vidades fisicas de grau leve a moderado, a maltodextrina nao 
deve ser prescrita, ja que possui alto valor calorico (100 g = 
350 kcal), podendo levar a ganho de peso indesejado. 


Apos o exercicio extenuante, e preconizada a ingesta de 
carboidratos simples entre 0,7 e 1,5 g/kg de peso no periodo 
imediato de ate 4 horas para garantir a ressintese plena de gli- 
cogenio muscular. Deve-se dar preferencia a mistura de glico- 
se, frutose e sacarose, ja que a frutose isoladamente pode cau- 
sar problemas gastrointestinais. 

Maltodextrina (“malto”) ou carboidrato 
complexo 

A maltodrextrina, tambem conhecida apenas como “malto”, e 
urn carboidrato complexo oriundo do amido de milho, resulta- 
do da uniao da maltose com a dextrina, sendo bastante conhe¬ 
cida dos pediatras que, nas decadas de 1970,1980 e inicio da 
de 1990, prescreviam mamadeiras com leite de vaca acrescido 


Creatina 

A suplementagao oral com creatina pode aumentar a concen- 
tragao muscular de fosfocreatina em 6 a 16%, implementando 
uma ressintese mais rapida de ATP durante exercicios maxi- 
mos que possibilitam urn repouso menor entre atividades, 
disponibilizam energia para esforgos repetidos de alta intensi- 
dade com pausas e potencializam a explosao muscular. Alem 
disso, o aumento de creatina muscular tampona o acido latico 
produzido durante o exercicio, retardando a fadiga muscular e 
a sensagao dolorosa. 

A Academia Americana de Medicina Desportiva (ACSM 
2000) e a Sociedade Brasileira de Medicina do Exercicio e do 
Esporte (SBMEE 2009) referendam que, em casos especificos, 
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a creatina pode ser usada para melhorar o desempenho em 
exercicios que envolvam curtos periodos de atividade anaero- 
bica de altissima intensidade, ou seja, atividades nas quais 
predominam a utilizagao de fosfagenios. Essas atividades sao 
exclusivas de competigao e, portanto, essas substancias nao 
devem ser utilizadas por adolescentes que praticam ativida¬ 
des recreativas. 

A utilizagao da creatina visando ao ganho muscular nao 
tem comprovagao cientifica, e os trabalhos demonstram que a 
chamada “hipertrofia muscular” e consequencia de retengao 
de agua intramuscular, podendo tambem ocorrer caibras bas- 
tante dolorosas em alguns atletas, em fungao do uso da dose 
de 20 mg/dia (preconizada pelos fabricantes) quando a dose 
considerada segura e de 2 a 5 mg/dia. 

Tambem nao melhora o desempenho em exercicios aerobi- 
cos (corridas em distancia) ou de forga isometrica (forga esta- 
tica). 0 ACSM contraindica a utilizagao de creatina por crian- 
gas e adolescentes ate 18 anos, ja que existem relatos medicos 
de problemas musculotendinosos e lesoes musculares. 13 

Esteroides anabolicos androgenicos (EAA) ou 
anabolizantes: o serio problema do doping 
consentido 

Esteroides anabolicos androgenicos (EAA) (Tabela 2) sao de- 
rivados sinteticos da testosterona e representam uma classe 
de drogas de uso abusivo por adolescentes e adultos jovens. 0 
termo “anabolico” e relativo a estimulagao da sintese proteica, 
e “androgenico” implica a estimulagao das caracteristicas se- 
xuais secundarias masculinas, incluindo ganho de massa 
muscular. 

Outras drogas que simulam o efeito anabolico dos esteroi¬ 
des - como de-hidroepiandrosterona (DHEA), androstene- 
diona (hormonios androgenicos produzidos pelas glandulas 
suprarrenais e testiculos), hormonio do crescimento (GH) e 
gama-hidroxibutirato (GHB, liquid ecstasy , G) - tern sido utili¬ 
zadas visando ao rapido ganho de forga muscular e da massa 
magra corporea, mas os graves efeitos colaterais associados a 
todas essas drogas tornaram-nas proibidas em todo o mundo. 
Efeitos colaterais em ambos os sexos: 

• aumento da pressao arterial; 

• dano hepatico e carcinomas; 

• diminuigao de tolerancia a glicose (diabete); 

• fechamento precoce das epifises; 

• aumento da incidencia de ruturas ligamentares; 

• acne grave, especialmente na face e no dorso; 

• calvicie (caracteristicamente parietal); 

• disturbios do sono; 

• hepatites (B/C) e HIV (uso de seringas comuns). 

Efeitos colaterais em homens: 

• redugao do volume testicular (20%); 

• redugao da espermatogenese (90%); 

• impotencia; 

• ginecomastia; 

• aumento prostatico. 


Efeitos colaterais em mulheres: 

• atrofia mamaria; 

• clitoromegalia; 

• aumento dos pelos faciais e corporais; 

• atrofia uterina; 

• engrossamento da voz; 

• amenorreia/problemas menstruais. 

Considerapoes finais 

A resiliencia das criangas e adolescentes e testada diariamente 
pelo mundo virtual, e o desafio dos pediatras e cada vez maior 
no sentido de orientar a pratica de atividades fisicas de forma 
saudavel e segura. 

Uma dieta bem balanceada e o ponto primordial para maxi- 
mizar o desenvolvimento, sendo os habitos alimentares a prin¬ 
cipal intervengao para urn crescimento sadio. A orientagao nu- 
tricional deve ser parte essencial na anamnese, principalmente 
para jovens vegetarianos e aqueles com baixa ingesta calorica. 

Uma hidratagao apropriada e de fundamental importancia 
para manter o balango hemodinamico, prevenir disturbios re- 
lacionados ao calor e otimizar as atividades diarias. Alem dis- 
so, a ingesta diaria adequada de carboidratos, acidos graxos 
essenciais, proteinas, vitaminas e minerais previne disturbios 
alimentares, como vigorexia e anorexia nervosa, extremamen- 
te prevalentes nos adolescentes. 

Os medicos tambem devem ajudar pais e professores de 
educagao fisica a entenderem os limites individuals de cada 
crianga/adolescente, pois uma alimentagao balanceada pro- 
porciona crescimento normal e maturagao adequados, propi- 
ciando tambem a aquisigao de habilidades especificas para as 
diversas atividades fisicas. 

Em casos especificos, pediatras e nutricionistas poderao 
trabalhar em conjunto para orientar a suplementagao apro¬ 
priada a pratica esportiva escolhida, geralmente esportes de 
competigao. 

Mitos e tabus 

0 perigo do uso de suplementos nutricionais reside no fato de 
que os adolescentes continuarao usando e experimentando 
cada vez mais essas substancias e todos os novos produtos do 
mercado sem embasamento cientifico. 

Para fins legais, os suplementos dieteticos incluem nao so 
vitaminas e nutrientes essenciais, mas tambem ervas e produ¬ 
tos naturais utilizados pelos seres humanos para suplementar 
a alimentagao. A crescente aceitagao de medicinas alternati- 
vas, modismos alimentares e uma mentalidade esportiva de 
veneer a qualquer prego estimulam o mercado de suplemen- 


Tabela 2 Exemplos de esteroides anabolicos 113 


Ora is 

Injetaveis 

Estanozolol (Winstrol) 

Nandrolona (Deca-Durabolin) 

Oximetolona (Anadrol) 

Nandrolona (Durabolin) 

Oxandrolona (Anavar) 

Testosterona (Depo Testosterona) 


Boldenona (Equipoise) 
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tos com a proliferagao de novas formulas, nem sempre isentas 
de efeitos colaterais. 

Os diversos produtos existentes no mercado prometem au- 
mento da forga muscular, aumento da massa corporal magra, 
rapida perda de gordura, diminuigao da fadiga e rapida recu- 
peragao muscular. 0 sucesso no esporte durante a puberdade 
e urn fator de extrema importancia para os jovens que, assim 
estimulados por uma massiva propaganda, utilizam diversas 
substancias ditas ergogenicas, sem se preocupar com os efei¬ 
tos nocivos ou a legalidade delas, alem de nao considerarem a 
desonestidade desse tipo de recurso na pratica esportiva. 


Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Saber as especificidades da nutrigao e da hidratagao 
em jovens. 

• Descrever as principals carencias nutricionais dos 
atletas jovens. 

• Analisar criticamente os modismos alimentares. 

• Ter nogoes basicas dos ditos suplementos nutricionais 
esportivos, analisando beneficios e maleffcios. 

• Enumerar os principals suplementos proibidos. 

• Orientar familias sobre a dieta adequada e as 
necessidades liquidas de criangas que participam de 
atividades ffsicas para recreagao ou competitivamente. 
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A lista proibida de 2014 
Codigo mundial antidopagem 

Valida a partir de l e de setembro de 2014. 

De acordo com o artigo 4.2.2 do Codigo Mundial Antidopa¬ 
gem todas as Substancias Proibidas devem ser consideradas 
como “Substancias especificadas” exceto Substancias das 
classes SI, S2, S4.4, S4.5, S6.a, e Metodos Proibidos Ml, M2 e 
M3. 

Substancias e metodos proibidos 
permanentemente (em competigao 
e fora de competigao) 

Substancias proibidas 
SO. Substancias nao aprovadas 
Qualquer substancia com atividade farmacologica que nao es- 
teja referenciada por nenhuma das segoes subsequentes dessa 
lista e sem aprovagao em curso por autoridade governmental 
regulamentadora da saude para uso terapeutico em humanos 
(ex.: drogas em desenvolvimento pre-clmico ou clinico, ou des- 
continuadas, drogas de desenho, substancias aprovadas apenas 
para uso veterinario) sao proibidas em qualquer tempo. 

SI Agentes anabolicos 
Agentes anabolicos sao proibidos. 

1. Esteroides anabolicos androgenicos (EAA) 

a. EAA exogenos*, incluindo: 

1-Androstenodiol (5-androst-l-eno-3E,-17fi-diol); 1-androsteno- 
diona (5-androst-l-eno-3,17-diona); bolandiol (estr-4-eno- 
-3fi,17fi-diol); bolasterona, boldenona; boldiona (androsta-1,4- 
-dieno-3,17-diona); calusterona; dostebol; danazol ([1,2] 
oxazola[4 / ,5 / :2,3]pregna-4-en-20-in-17-ol); dehidroclorometil- 
testosterona (4-cloro-17fi-hidroxi-17-metilandrosta-l,4- dien-3- 
-ona); desoximetiltestosterona (17-metil-5-androst-2-en-17fi-ol); 
drostanolona; etilestrenol (19-norpregn-4-en-17-ol); estanozolol; 
estembolona; fluoximesterona; formebolona; furazabol (17-me- 
til[l,2,5]oxadiazola[3 / ,4 / :2,3]-5-androstan-17fi-ol); gestrinona; 
4-hidroxitestosterona (4,17E-di-hidroxiandrost-4-en-3-ona); 
mestanolona; mesterolona; metandienona (17G-hidroxi-17-me- 
tilandrosta-l,4-dien-3-ona); metandriol; metasterona (17-hidro- 
xi-2,17-dimetil-5-androstan-3-ona); metenolona; metildienolona 
(17fi-hidroxi-17-metilestra-4,9-dien-3-ona); metil-l-testostero- 
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na (17fi-hidroxi-17-metil-5-androst-l-en-3-ona); metilnortestos- 
terona (17ft-hidroxi-17-metilestr-4-en-3-ona); metribolona (me- 
tiltrienolona, 17ft-hidroxi-17-metilestra-4,9,ll-trien-3-ona); 
metiltestosterona; mibolerona; nandrolona; 19-norandrosteno- 
diona (estr-4-eno-3,17-diona); norboletona; norclostebol; 
noretandrolona; oxabolona; oxandrolona; oximesterona; 
oximetolona; prostanozol (17ft- [(tetraidropiran-2-il)oxi] -l'H- 
pirazola[3,4:2,3]-5-androstano); quimbolona; 1-testosterona 
(17fi-hidroxi-5-androst-l-en-3-ona); tetrahidrogestrinona (17-hi- 
droxi-18ahomo- 19-nor-17-pregna-4,9,ll-trien-3-ona); trembolo- 
na (17fi-hidroxiestr-4,9,ll-trien-3-ona) e outras substancias com 
uma estrutura qmmica similar ou efeito(os) biologico(s) 
similar(es). 

b. EAA endogenos** quando administrados exogenamente: 
androstenodiol (androst-5-ene-3fi,17fi-diol); androstenodio- 
na (androst-4-ene-3,17-diona); dihidrotestosterona (17fi-hi- 
droxi-5-androstan-3-ona); prasterona (deidroepiandrostero- 
na, DHEA, 3ft-hidroxiandrost-5-en-17-ona); testosterona; e 
seus metabolitos e isomeros, incluindo mas nao limitados a: 5 
-androstano-3,17-diol; 5-androstano-3, 176-diol; 5-androsta- 
no-3fi, 17-diol; 5-androstano-3ft,17ft-diol; androst-4-eno-3, 
17-diol; androst-4-eno-3,17fi-diol; androst-4-eno-3fi, 17-diol; 
androst-5-eno-3, 17-diol; androst-5-eno-3, 17ft-diol; 
androst-5-ene-3fi,17-diol; 4-androstenodiol (androst-4-eno- 
-3ft, 17ft-diol); 5-androstenodiona (androst-5-eno-3,17-dio- 
na); epi-dihidrotestosterona, epitestosterona; etiocolanolona, 
3-hidroxi-5-androstan-17-ona; 3fi-hidroxi-5-androstan-17- 
-ona; 7-hidroxi-DHEA; 7ft-hidroxi-DHEA; 7-keto-DHEA; 
19-norandrosterona; 19-noretiocolanolona. 

2. Outros agentes anabolicos, incluindo, 
mas nao limitados a: 

Clembuterol, moduladores seletivos de receptores androgenicos 
(SARM), tibolona, zeranol, zilpaterol. 

Para compreensao desta segao: 

* “Exogena” refere-se a uma substantia que , normalmente, nao e 
produzida naturalmente pelo corpo. 

** “Endogena” refere-se a uma substantia que , normalmente , e 
produzida naturalmente pelo corpo. 

S2. Hormdnios peptfdicos , fatores de 
crescimento e substancias relacionadas 
As seguintes substancias, e outras substancias com estrutura 
qmmica similar ou efeito(os) biologico(s) similar(es), sao proi- 
bidas: 

1. Agentes estimuladores da eritropoese [p.ex., eritropoetina 
(EPO), darbepoetina (dEPO), estabilizantes de fatores indu- 
ziveis por hipoxia (HIF), e ativadores (p.ex., xenon, argon) 
metoxi polietileno glicol-epoetinabeta (CERA), peginesatide 
(hematide)]. 

2. Gonadotrofina corionica (CG) e hormonio luteinizante (LH) e 
seus fatores de liberagao, em homens. 

3. Corticotrofinas e seus fatores de liberagao. 

4. Hormonio do crescimento (GH) e seus fatores de liberagao e 
fator de crescimento semelhante a insulina-1 (IGF-1). 


Alem disso, os seguintes fatores de crescimento sao proibidos: 
Fatores de crescimento fibroblastico (FGF), fator de cresci¬ 
mento de hepatocitos (HGF), fatores de crescimento mecani- 
cos (MGF); fator de crescimento derivado de plaquetas 
(PDGF), fator de crescimento endotelial-vascular (VEGF), as- 
sim como qualquer outro fator de crescimento que afete a sin- 
tese/degradagao de protemas de musculo, tendao ou liga- 
mento, vascularizagao, utilizagao de energia, capacidade 
regenerativa ou modificagao do tipo de fibra; e outras substan¬ 
cias com estrutura qmmica similar ou efeito(os) biologico(s) 
similar(es). 

53. Beta-2 agonistas 

Todos os beta-2 agonistas incluindo todos os isomeros oticos 
(p.ex., d- e 1-) onde pertinente sao proibidos com excegao de 
salbutamol inalado (maximo 1.600 meg durante 24 horas), 
formoterol inalado (dose maxima administrada 54 meg du¬ 
rante 24 horas) e salmeterol quando administrado por inala- 
gao conforme recomendagao de uso terapeutico do fabricante. 
A presenga de salbutamol na urina em concentragao superior 
a 1.000 ng/mL ou de formoterol em concentragao superior a 
40 ng/mL e compreendida como nao sendo uso terapeutico 
planejado e sera considerada como urn Resultado Analitico 
Adverso, a menos que o atleta prove, atraves de urn estudo far- 
macocinetico controlado, que este resultado anormal seja 
consequencia do uso da dose terapeutica inalada ate o limite 
maximo exposto acima. 

54. Moduladores hormonais e metabolicos 
As seguintes classes de substancias sao proibidas: 

1. Inibidores da aromatase incluindo, mas nao limitados a: 
anastrozola, 4-androsteno-3,6,17-triona (6-oxo), androsta- 
-l,4,6-trieno-3,17-diona (androstatrienodiona), letrozola, 
aminoglutetimida, exemestano, formestano, testolactona. 

2. Moduladores seletivos de receptores de estrogenios (SERM) 
incluindo, mas nao limitados a: raloxifeno, tamoxifeno, tore- 
mifeno. 

3. Outras substancias antiestrogenicas incluindo, mas nao limi¬ 
tados a: clomifeno, ciclofenila, fulvestranto. 

4. Agentes modificadores da fungao(oes) da miostatina incluin¬ 
do, mas nao limitados a: inibidores da miostatina. 

5. Moduladores metabolicos: 

a) insulina; 

b) agonistas do receptor ativado de proliferagao peroxisso- 
mal (PPAR) (p.ex., GW 1516) e agonistas do eixo proteina qui- 
nase PPAR -AMP-ativada (AMPK) (p.ex., AICAR). 

55. Diureticos e outros agentes mascarantes 
Agentes mascarantes sao proibidos. Eles incluem: diureticos, 
desmopressina, expansores de plasma (p.ex., glicerol; admi- 
nistragao intravenosa de albumina, dextrana, hidroxietilami- 
do emanitol), probenecida; e outras substancias com efeito(s) 
biologico(s) similar(es). A aplicagao local de felipressina em 
anestesia dental nao esta proibida. Diureticos incluem: acido 
etacrinico, acetazolamida, amilorida, bumetanida, canrenona, 
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clortalidona, espironolactona, furosemida, indapamida, me- 
tolazona, tiazidas (p.ex., bendroflumetiazida, clorotiazida, hi- 
droclorotiazida), triantereno, vaptanos (p.ex., tolvaptano); 
alem de outras substancias com estrutura quimica similar ou 
efeito(s) biologico(s) similar(es) (excetuando-se adrosperido- 
na, pamabrom e uso topico de dorzolamida e brinzolamida 
que nao sao proibidas). 0 uso dentro e fora de competigao, 
conforme o caso, de qualquer quantidade de uma substancia 
sujeita a limites maximos (ou seja, formoterol, salbutamol, ca- 
tina, efedrina, metilefedrina e pseudoefedrina) associada com 
urn diuretico ou outro agente mascarante exige a concessao 
por uma Isengao de Uso Terapeutico especifica para essa subs¬ 
tancia, alem da concessao para o diuretico ou outro agente 
mascarante. 

Metodos proibidos 

Ml. Manipulagao de sangue e componentes do 
sangue 

Os seguintes sao proibidos: 

1. Administragao ou reintrodugao no sistema circulatorio, de 
qualquer quantidade de sangue autologo, alogenico (homolo¬ 
go) ou heterologo ou de produtos de globulos vermelhos de 
qualquer origem. 

2. Aumento artificial da captagao, transpose ou aporte de oxige- 
nio, incluindo, mas nao limitado aos perfluoroquimicos, efa- 
proxiral (RSR13) e produtos a base de hemoglobina modifica- 
da (p.ex., substitutos de sangue com base em hemoglobina, 
produtos de hemoglobina microencapsulados), excluindo 
oxigenagao suplementar. 

3. Qualquer forma de manipulagao intravascular de sangue ou de 
componentes do sangue, seja por meios fisicos ou quimicos. 

M2. Manipulagao quimica e fisica 
Os seguintes sao proibidos: 

1. Manipular ou tentar manipular, visando a alterar a integrida- 
de e validade das amostras coletadas no Controle de Dopa- 
gem. Isto inclui, mas nao se limita a substituigao e/ou adulte- 
ragao de urina (p.ex., proteases). 

2. Infusoes intravenosas e/ou injegoes maiores que 50 mL por 
urn periodo de 6 horas exceto aquelas administradas de for¬ 
ma legitima durante ocasioes de visitas hospitalares ou inves- 
tigagoes clinicas. 

M3. Dopagem genetica 

Os seguintes, com o potencial de melhorar o desempenho 
atletico, sao proibidos: 

1. A transference de polimeros de acidos nucleicos ou analogos 
de acidos nucleicos. 

2. 0 uso de celulas normais ou geneticamente modificadas. 

Substancias e metodos proibidos 
em competigao 

Alem das categorias SO a S5 e Ml a M3 definidas anteriormen- 
te, as seguintes categorias sao proibidas em competigao: 


Substancias proibidas 

56. Estimulantes 

Todos os estimulantes, incluindo todos os isomeros oticos (p. 
ex., d- e 1-) onde pertinente, sao proibidos, exceto derivados de 
imidazola para uso topico e aqueles estimulantes incluidos no 
programa de monitoramento de 2014*. 

Estimulantes incluem: 

a. Estimulantes nao especificados: 

Adrafinil; amifenazola; anfepramona; anfetamina; anfetami- 
nil; benfluorex; benzilpiperazina; bromantano; clobenzorex; 
cocaina; cropropamida; crotetamida; femproporex; fencami- 
na; fendimetrazina; fenetilina; fenfluramina; fonturacetam 
[4-fenilpiracetam (carfedom)]; fenmetrazina; fentermina; 
furfenorex; mefenorex; mefentermina; mesocarbo; metanfe- 
tamina (d-); p-metilanfetamina; modafinil; norfenfluramina; 
prenilamina; prolintano. Urn estimulante nao citado expres- 
samente nesta segao e uma Substancia Especificada. 

b. Estimulantes especificados (exemplos): 

Benzfetamina; catina**; catinona e seus analogos (p.ex., mefe- 
drona, metedrona, -pirrolidinovalerofenona); dimetilanfetami- 
na; efedrina***; epinefrina****(adrenalina); estricnina; etami- 
van; etilanfetamina; etilefrina; famprofazona; fenbutrazato; 
fencanfamina; fenprometamina; heptaminol; hidroxianfetami- 
na (parahidroanfetamina); isometepteno; levmetanfetamina; 
meclofenoxato; metilenodioximetanfetamina; metilefedrina***; 
metilhexanoamina (dimetilpentilamina); metilfenidato; nique- 
tamida; norfenefrina; octopamina; oxilofrina (metilsinefrina); 
pemolina; pentetrazol; propilexedrina; pseudoefedrina*****; se- 
legilina; sibutramina; tenanfetamina (metilenodioxianfetami- 
na); trimetazidina; tuaminoheptano; e outras substancias com 
estrutura quimica similar ou efeito(s) biologico(s) similar(es). 

* As seguintes substancias, incluidas no programa de monito¬ 
ramento de 2014 (bupropiona, cafeina, fenilefrina, fenilpro- 
panolamina, nicotina, pipradol, sinefrina) nao sao considera- 
das Substancias Proibidas. 

** Catina e proibida quando sua concentragao na urina for 
maior do que 5 meg/mL. 

*** Tanto a efedrina como a metilefedrina sao proibidas quan¬ 
do sua concentragao na urina for maior do que 10 mcg/mL. 
**** A administragao local (p.ex., nasal, oftalmologica) de epi- 
nefrina (adrenalina) ou coadministragao com agentes aneste- 
sicos locais nao e proibida. 

***** Pseudoefedrina e proibida quando sua concentragao na 
urina for maior do que 150 mcg/mL. 

57. Narcoticos 

Os seguintes narcoticos sao proibidos: 

Buprenorfina, dextromoramida, diamorfina (heroina), fenta- 
nil e seus derivados, hidromorfona, metadona, morfina, oxi- 
codona, oximorfona, pentazocina e petidina. 

58. Canabinoides 

Natural (p.ex., cannabis , haxixe, maconha) ou delta 9-tetrahi- 
drocanabinol sintetico (THC) e canabimimeticos (p.ex., 
“Sp/ce”, JWH018, JWH073, HU-210) sao proibidos. 
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S9. Glicocorticosteroides 

Todos os glicocorticosteroides sao proibidos quando adminis- 
trados por via oral, retal, intramuscular ou intravenosa. 

Substancias proibidas em esportes 
especificos 

PI. Alcool 

Alcool (etanol) e proibido somente Em Competigao, nos es¬ 
portes relacionados a seguir. A detecgao sera feita por analise 
respiratoria e/ou pelo sangue. 0 limite para a violagao de dopa- 
gem e equivalente a uma concentragao de alcool no sangue de 
0,10 g/L. 

1. Esportes Aeronauticos (FAI). 

2. Lancha de potencia (UIM) 

3. Tiro com Arco Karate (WKF) 

4. Automobilismo (FIA). 

5. Motociclismo (FIM) 


P2. Betabloqueadores 

A menos que seja especificado, betabloqueadores sao proibi¬ 
dos somente Em Competigao, nos seguintes esportes: 

1. Tiro com Arco (proibido tambem Fora De Competigao). 

2. Automobilismo (FIA). 

3. Bilhar (todas modalidades) (WCSB). 

4. Dardos (WDF). 

5. Esqui /snowboarding - FIS (salto com esqui e estilo livre em 
snowboard). 

6. Golfe (IGF). 

7. Tiro ISSF, IPG (proibido tambem Fora De Competigao). 

Betabloqueadores incluem, mas nao se limitam, aos seguintes 
compostos: 

Acebutolol, alprenolol, atenolol, betaxolol, bisoprolol, bunolol, 
carteolol, carvedilol, celiprolol, esmolol, labetalol, levobuno- 
lol, metipranolol, metoprolol, nadolol, oxprenolol, pindolol, 
propranolol, sotalol, timolol. 


CAPITULO 3 


AVALIACAO 
CARDIOVASCULAR DO 
ADOLESCENTE ATLETA 


Maria Fatima Monteiro Pereira Leite 


Introdugao 

Segundo a Diretriz em Cardiologia do Esporte e do Exercicio 
da Sociedade Brasileira de Cardiologia e da Sociedade Brasi- 
leira de Medicina do Esporte, 1 atleta e o individuo que pratica 
atividade fisica e esportiva de maneira regular e profissional, 
competindo sistematicamente, com vinculo profissional com 
o esporte, por meio de clubes e/ou patrocinadores de qual- 
quer natureza. Assim, a imagem do atleta e associada aquela 
do ser humano que busca sempre ultrapassar seus limites e re- 
cordes e ao modelo de saude. Por isso, a morte subita de urn 
atleta, apesar de rara, provoca comogao e preocupagao em in- 
dividuos que praticam esportes no dia a dia e na sociedade em 
geral. As causas mais comuns de morte subita no atleta estao 
associadas ao coragao, sendo a fungao da avaliagao cardiaca 
pre-participagao suspeitar da possibilidade de ocorrencia des¬ 
ses eventos e evita-los, sempre que possivel. A Figura 1 mostra 
as principals causas de morte subita no atleta. 

Nao existe estatistica oficial brasileira de morte subita em 
atletas, especialmente na faixa etaria adolescente. Os traba- 
lhos mais importantes sobre o tema sao europeus e norte- 
-americanos e classificam como atleta jovem individuos de 14 a 
35 anos. Especialmente na Italia, onde, por motivos geneticos 
e etnicos, existe maior incidencia de determinadas cardiopa- 
tias silenciosas, a incidencia de morte subita e estimada em 
3,6/100.000 atletas-ano. 2 ’ 3 Ja as estatisticas norte-america- 
nas demonstram uma incidencia muito menor, ficando entre 
1,05 e 3,45/100.000 atletas-ano. 3 Apesar disso, todos concor- 
dam em ressaltar que os beneficios do esporte para a saude su- 
peram em muito os riscos dessa pratica. 

As formas de rastreio do risco de eventos cardiacos entre 
atletas variam de pais para pais, no entanto, e unanime que toda 
a avaliagao comega com uma excelente anamnese e urn exame 
fisico minucioso, buscando sinais e sintomas para doengas car- 
diovasculares mais comuns associadas a eventos durante a pra¬ 
tica desportiva. Neste capitulo, serao discutidas as principals 
formas de investigagao cardiovascular em atletas adolescentes, 
suas vantagens, desvantagens e custo-efetividade. 


Cardiomiopatia hipertrofica 
HVE indeterminada 
Anomalia coronaria 
Miocardite 

Displasia arritmogenica do VD 
Prolapso mitral 

Tunel da descendente anterior 

Doenga arterial coronariana 

Estenose aortica 

CM dilatada 

Sarcoidose 

Rotura aortica 

Doengas dos canais ionicos 

Outras cardiopatias congenitas 

Coragao normal 


Figura 1 Distribuigao das causas de morte subita. 

Fonte: adaptado de Maron et al., 2007. 4 


Anamnese e exame fisico 

Sao as principals ferramentas em qualquer investigagao diag- 
nostica. Do ponto de vista cardiovascular, nao so para o atleta, 
como para qualquer individuo que vai praticar atividade fisica, 
deve conter urn historico detalhado de sintomas e sinais 
atuais, alem de historia patologica pregressa e familiar e o exa¬ 
me fisico, que deve ser detalhado com enfase no sistema car¬ 
diovascular. 

Na busca por sintomas, e importante esclarecer ao adoles¬ 
cente que muitas formas de doenga cardiaca tern tratamento e 
que a omissao no relato de sintomas nao so pode colocar sua 
vida em risco como tambem retarda o inicio de tratamento 
adequado. 

Na maioria dos paises do mundo, existe urn rastreio pre- 
-participagao padronizado; nos EUA, ele e composto de urn 
questionario de 12 elementos, como mostra a Figura 2. 4 A in¬ 
vestigagao deve, entao, incluir: 

• na historia da doenga atual: queixa de dispneia ou cansago ex- 

cessivo, historia de sincope inexplicavel e nao sugestiva de va- 
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sovagal, desconforto ou dor toracica, palpitagao, principalmen- 
te se associados ao esforgo fisico ou imediatamente apos este; 

• na historia familiar: relato de cardiopatia congenita, doenga 
coronariana, arritmia ou morte subita. Nesta pesquisa, o me¬ 
dico deve investigar cardiomiopatia hipertrofica, displasia ar- 
ritmogenica do ventriculo direito, obstrugoes das vias de sai- 
da do ventriculo esquerdo ou direito, doengas dos canais 
ionicos (sindrome do QT longo, Brugada), outras arritmias 
como sindrome de WolfF-Parkinson-White, alem de sindro- 
me de Marfan, como algumas das mais comuns; 

• na anamnese, deve ser incluida a investigagao sobre o uso de 
drogas licitas e ilicitas; 

• o exame fisico deve ser completo e incluir inspegao, palpagao 
e ausculta. 

Na inspegao, em geral, o individuo tern aspecto saudavel, ca- 
racteristico dos atletas; no entanto, devem chamar a atengao 
estigmas de sindrome de Marfan (p.ex., altura-envergadura, 
aracnodactilia, malformagoes da parede anterior do torax), 
principalmente nos praticantes de esportes como volei e bas- 
quete, em que a altura e a envergadura sao importantes. 

Na palpagao, deve ser dada atengao especial aos pulsos - 
que, quando diminuidos nos membros inferiores, por exem- 
plo, sugerem coarctagao da aorta, que pode ser assintomatica 
em numero significativo de individuos - e ao precordio, em 
que a presenga de desvios do ictus , palpagao de bulhas acesso- 
rias (principalmente quarta bulha) e fremitos podem levantar 
a suspeita de doengas como a cardiomiopatia dilatada ou hi¬ 
pertrofica com ou sem obstrugao. 

Na ausculta, a presenga de alteragoes no ritmo, na intensi- 
dade das bulhas, bulhas acessorias e sopros devem sempre in¬ 
dicar a avaliagao por urn especialista, mesmo que o paciente 
nao se queixe de sintomas. 

Na avaliagao dos sinais vitais, a pressao arterial, tanto para 
a exclusao de doenga hipertensiva primaria como para afastar 
coarctagao da aorta, e fundamental. Deve-se observar tam¬ 
bem a frequencia cardiaca, lembrando, porem, que, no indivi¬ 
duo bem treinado, ela pode ser muito baixa, sem, contudo sig- 
nificar patologia. 

Nos EUA, a avaliagao pre-participagao termina com essa 
avaliagao, ou seja, o atleta que nao apresenta alteragoes nesse 
rastreio esta liberado para pratica desportiva sem restrigoes. 
No entanto, o questionario deve ser repetido a cada 2 anos, 
pois nada impede que esses dados se alterem no decorrer do 
tempo, e principalmente o atleta deve ser orientado a relatar o 
aparecimento de sintomas. Para os norte-americanos, a reali- 
zagao do eletrocardiograma (ECG) em individuos assintomati- 
cos e com rastreio pre-participagao normal cria urn custo 
adicional desnecessario e, pela baixa sensibilidade e especifi- 
cidade do metodo, o numero de falso-positivos, que vao ne- 
cessitar de outros exames cardiovasculares para serem libera- 
dos para pratica desportiva, nao justificaria esse custo. 4 0 
custo emocional da realizagao de exames complementares e, 
muitas vezes, do afastamento temporario da atividade, em in¬ 
dividuos assintomaticos e sem fatores de risco, principalmen¬ 
te aqueles que apresentam falso-positivos, tambem deve ser 


Historia medica* 

Historia pessoal 

1. Dor toracica ou desconforto durante o esforgo 

2. Si'ncope ou lipotimia inexplicaver 

3. Dispneia ou fadiga excessiva ou inexplicavel associada a exerci'cio 
ou esforgo 

4. Presenga de sopro cardi'aco 

5. Aumento da pressao arterial sistemica 

Historia familiar 

6. Morte prematura (subita ou inexplicavel) antes dos 50 anos de 
idade decorrente de doenga cardiovascular em mais de 1 parente 
de I 2 grau 

7. Sequela de cardiopatia em parente de I 2 grau com menos de 50 
anos de idade 

8. Conhecimento especifico de certas condigoes cardi'acas em membros 
da familia: cardiomiopatia hipertrofica ou dilatada, sindrome do QT 
longo ou outras doengas dos canais ionicos, sindrome de Marfan ou 
arritmias clinicamente significativas 

Exame fisico 

9. Sopro cardi'aco* 

10. Pulsos femorais para excluir coarctagao da aorta 

11. Estigmas de sindrome de Marfan 

12. Pressao arterial em membro superior (em posigao sentada)® 


Figura 2 Recomendagoes de 12 elementos da American 
Heart Association para rastreio cardiovascular pre- 
-participagao para atletas 

Fonte: adaptado de Maron et al., 2007. 4 

* A historia dos pais e recomendada em atletas escolares e adolescentes. 

'Nao classificada com vasovagal e tern importancia particular quando 
relacionada ao esforgo. 

‘Ausculta deve ser realizada na posigao deitada e em pe (ou com manobra de 
Valsalva), especificamente para identificar sopros de obstrugao dinamica do 
lado esquerdo do coragao. 

§ Preferencialmente aferida em ambos os bragos. 


considerado. Alem disso, o numero de falso-negativos tam¬ 
bem e bastante significativo. Para alguns paises europeus, 
principalmente a Italia, e para o Comite Olfmpico Internacio- 
nal, o ECG deve ser inclmdo na avaliagao pre-participagao e 
suas principais caracteristicas serao discutidas a seguir neste 
capitulo. 

Adaptapoes cardi'acas ao exerci'cio no exame 
cardi'aco 

Diante de urn atleta bem treinado, em sua avaliagao clinica 
evolutiva, e necessario tambem lembrar que existem adapta- 
goes fisiologicas ao exercicio que nao devem ser consideradas 
patologicas, e sua presenga significa apenas que ha treina- 
mento intenso. Essas adaptagoes consistem em remodela- 
mento cardiaco com dilatagao e hipertrofia das camaras, e a 
intensidade de cada uma varia com a modalidade praticada. 
Sao achados comuns no exame fisico bradicardia com fre¬ 
quencia abaixo de 60 bpm, com aumento do tonus vagal, que 
pode levar a uma intensa variagao respiratoria do ritmo car- 
dfaco conhecida como arritmia respiratoria ou arritmia sinu¬ 
sal. A dilatagao das camaras cardiacas, por remodelamento fi- 
siologico relacionado ao exercicio, permite o aparecimento de 
terceira bulha fisiologica (B3), alem de sopros inocentes ejeti- 
vos nas vias de saida do coragao, que nao devem ser confundi- 
dos com doenga cardiovascular. 5 
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Eletrocardiograma 

Nos paises europeus, a avaliagao ainda conta com a obrigato- 
riedade do ECG de 12 derivagoes em repouso. 2 No Brasil, algu- 
mas institutes exigem a realizagao do ECG na avaliagao pre- 
-participagao, porem a avaliagao desse exame deve ser muito 
cuidadosa, pois algumas apresentagoes do ECG do atleta po- 
dem mimetizar doengas cardfacas. No Brasil, o medico deve 
levar em consideragao a dificuldade em obter esses exames, o 
que pode, alem de tudo, desmotivar o atleta. 

Existe urn numero significativo de artigos cientificos discu- 
tindo o uso rotineiro do ECG na avaliagao pre-participagao de 
atletas assintomaticos e sem fatores de risco conhecidos. Aque- 
les que sao a favor, como os europeus, se baseiam em trabalhos 
italianos, realizados na regiao do Veneto, em que houve uma 
diminuigao de 95% dos casos de morte subita no esporte apos a 
inclusao do ECG no rastreamento pre-participagao. Contudo, 
no trabalho de Corrado et al., que deu origem a essa sugestao, 
dos 22 pacientes afastados das atividades com diagnostico de 
cardiomiopatia hipertrofica, somente 12 foram diagnosticados 
exclusivamente pelo ECG, o que correspondia a 0,0004% da 
populagao total estudada; nos 10 pacientes restantes, havia da¬ 
dos sugestivos na historia familiar ou no exame fisico. 6 No en- 
tanto, existem diversas correntes que contestam o trabalho, su- 
gerindo que a avaliagao de uma populagao especifica nao pode 
ser extrapolada para a populagao em geral. Alem disso, nos 
EUA, seriam gastos 2 bilhoes de dolares anuais somente para a 
realizagao de ECG e avaliagoes consequentes, com urn numero 
significativo de falso-positivos e falso-negativos. 47 

A Diretriz em Cardiologia do Esporte e do Exercicio da So- 
ciedade Brasileira de Cardiologia e da Sociedade Brasileira de 
Medicina do Esporte 1 estabelece o grau de recomendagao I 
com nivel de evidencia A para realizagao rotineira de ECG na 
avaliagao pre-participagao em criangas e adolescentes de 5 a 
18 anos em initio de treinamento organizado e competitivo 
em escolas esportivas, academias e clubes. 1 Criangas e adoles¬ 
centes em atividades esportivas nao profissionais, assintoma¬ 
ticos e sem historia sugestiva de cardiopatia estao liberados 
para a pratica sem necessidade deste ou de outros exames. 

Quanto a sua analise, o ECG do atleta tern particularidades 
que devem ser levadas em consideragao na sua interpretagao, 
devendo-se ter o cuidado de nao classificar como patologicas 
alteragoes especificas, relacionadas a adaptagao ao exercicio 
fisico, assim como nao deixar passar como fisiologicas doen¬ 
gas graves com risco evidente de complicagoes cardiovascula- 
res, inclusive potencialmente fatais. A Figura 3 mostra as prin¬ 
cipals alteragoes do ECG do atleta que nao devem ser 
consideradas patologicas, e sim adaptagoes fisiologicas ao 
exercicio. 

Teste ergometrico 

Sem duvida, e indicado na presenga de sintomas como dor ou 
desconforto toracico, dispneia, palpitagao, sincope ou arrit- 
mias durante o esforgo fisico, com grau de recomendagao I e 
nivel de evidencia A pela diretriz brasileira. 1 ’ 2 4 No atleta assin- 
tomatico, embora seja urn excelente aliado na avaliagao da ca- 


Bradicardia sinusal 
Arritmia sinusal 

Bloqueio atrioventricular de 1 g grau 
Bloqueio incompleto do ramo direito 
Repolarizaqao precoce 
HVE por criterio isolado de voltagem* 


Figura 3 Achados comuns no ECG do atleta - adaptagoes 
fisiologicas ao exercicio consideradas variantes normais do 
ECG do atleta. 

Fonte: adaptado de Drezner et al., 2012. 8 

* A presenga de outros criterios eletrocardiograficos de HVE deve levar a 
outros exames para investigagao. 

HVE: hipertrofia do ventrioulo esquerdo. 

pacidade funcional, nao esta indicado rotineiramente, sendo 
considerado pela diretriz americana como recomendagao III 
(nao indicado). 

A diretriz brasileira coloca o teste ergometrico para avalia¬ 
gao pre-participagao em individuos saudaveis e assintomati¬ 
cos na categoria: nivel de recomendagao Ha com evidencia B, 
significando que, embora a evidencia nao seja apoiada em va- 
rios estudos randomizados, a recomendagao e a favor, no en- 
tanto, nao unanime, havendo controversias quanto a sua rea¬ 
lizagao rotineira. 1 

Ecocardiograma 

E urn excelente metodo para diagnostico de cardiopatias es- 
truturais, como cardiomiopatia hipertrofica e dilatagao da aor¬ 
ta em pacientes com doengas do tecido conjuntivo, mas perde 
no custo-efetividade do metodo, pois a maioria dos estudos 
mostra que e muito pequeno o numero de atletas assintomati¬ 
cos, com exame fisico normal, em que ha diagnostico de uma 
doenga, principalmente com risco de morte subita. Na maio¬ 
ria das vezes, o individuo e sintomatico, tern historia familiar 
anormal ou apresenta alteragoes no exame fisico que justifi- 
quem a sua realizagao. A diretriz brasileira nao recomenda a 
realizagao de ecocardiograma de rotina no exame inicial do 
atleta sem fatores de risco. 

No acompanhamento do adolescente atleta, tambem exis¬ 
tem alteragoes fisiologicas do coragao que so aparecem no 
atleta jovem, com altos e intensos niveis de treinamento. As¬ 
sim, nao sao consideradas patologicas, a nao ser que estejam 
acompanhadas de outras alteragoes, a hipertrofia ventricular 
septal com valores de septo menores que 12 mm em homens e 
11 mm em mulheres. Tambem nao e incomum o ecocardiogra- 
fista encontrar diametro diastolico do ventriculo esquerdo 
chegando a medir mais de 5,5 cm, porem raramente chegando 
a 6 cm e com a fungao ventricular normal. 5 

Outros exames 

O avaliador do atleta pode langar mao de outros exames, como 
ressonancia magnetica (RM), teste ergoespirometrico, cintilo- 
grafia de esforgo, entre muitos outros. No entanto, estes so es¬ 
tao recomendados com base em achados anormais na historia, 
no exame fisico e no ECG. Nessa fase, o pediatra ja deve ter so- 
licitado urn parecer do cardiologista pediatrico, que vai condu- 
zir a avaliagao. 
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Ao final da leitura deste capftulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar os principals aspectos cardiovasculares a ser 
avaliados no cuidado pre-participagao do atleta 
adolescente. 

• Coletar anamnese e realizar exame fisico como 
principals elementos da avaliagao do atleta 
adolescente. 

• Esclarecer ao adolescente que muitas formas de 
doenga cardiaca tern tratamento e que a omissao no 
relato de sintomas nao so pode colocar sua vida em 
risco, como retardar o infcio de tratamento adequado. 

• Discutir o custo-efetividade dos exames 
complementares na avaliagao do atleta assintomatico. 

• Descrever as adaptagoes mais comuns encontradas no 
coragao do atleta adolescente. 

References bibliograficas 

1. Ghorayeb N, Costa RVC, Castro I, Daher DJ, Oliveira Filho JA, Oliveira 
MAB et al. Diretriz em cardiologia do esporte e do exercfcio da Socieda- 
de Brasileira de Cardiologia e da Sociedade Brasileira de Medicina do Es¬ 
porte. Arq Bras Cardiol 2013; 100(lSupl.2):l-41. 

2. Corrado D, Pelliccia A, Bjornstad HH, Vanhees L, Biffi A, Borjesson M et 
al. Cardiovascular pre-participation screening of young competitive ath¬ 
letes for prevention of sudden death: proposal for a common European 


protocol Consensus Statement of the Study Group of Sport Cardiology 
of the Working Group of Cardiac Rehabilitation and Exercise Physiology 
and the Working Group of Myocardial and Pericardial Diseases of the 
European Society of Cardiology. Eur H J 2005; 26(5):516-24. 

3. Roberts WO, Stovitz SD. Incidence of sudden cardiac death in Minneso¬ 
ta high school athletes 1993-2012 screened with a standardized pre-par¬ 
ticipation evaluation. JACC 2013; 62(14:298-301. 

4. Maron BJ, Thompson PD, Ackerman MJ, Balady G, Berger S, Cohen D et 
al. Recommendations and considerations related to preparticipation 
screening for cardiovascular abnormalities in competitive athletes: 2007 
update a scientific statement from the American Heart Association 
Council on Nutrition, Physical Activity, and Metabolism-endorsed by 
the American College of Cardiology Foundation. Circulation 2007; 
115(12):1643-55. 

5. Galas JM. Sports participation during teenage years. Pediatr Clin N Am 
2014; 61:91-109. 

6. Corrado D, Basso C, Schiavon M, Thiene G. Screening for hypertrophic 
cardiomyopathy in young athletes. N Engl J Med 1998; 339:364-9. 

7. Prescott E. on behalf of the Danish task force. Cardiovascular preparticipation 
screening of young competitive athletes for prevention of sudden death: pro¬ 
posal for a common European protocol. Eur Heart J 2006; 27:2904-5. 

8. Drezner JA, Asif IM, Owens DS, Prutkin JM, Salermo JC, Fean R et al. 
Accuracy of ECG interpretation in competitive athletes: the impact of 
using standardized ECG criteria. Br J Sports Med 2012; 46:335-40. 









CAPITULO 4 


INDICACOES E 
CONTRAINDICACOES DE 
ATIVIDADES FISICAS EM 

criancas E 

ADOLESCENTES - GUIA 
PRATICO 

Ricardo do Rego Barros 


Introdugao 

A rapida evolugao da tecnologia virtual, o surgimento de redes 
sociais e a comunicagao interligada globalmente contribmram 
para que os adolescentes de hoje vivenciem uma rapida troca 
de informagoes e discutam assuntos em tempo real, implican- 
do aumento do numero de horas gastas em frente as telas 
(. smartphones , tablets , jogos eletronicos), fator contribuinte 
para o aumento da obesidade mundial. 

Atualmente, e possivel afirmar que todas as criangas e ado¬ 
lescentes passam por mudangas biopsicossociais/virtuais, 
sendo que as constantes mudangas virtuais trazem novos de- 
safios aos pediatras, sobretudo nos aspectos relacionados a 
prevengao de agravos psicologicos ou fisicos gerados por essa 
vivencia virtual. A resiliencia de cada adolescente dilui-se no 
mundo virtual e, assim, e preciso estar atentos aos fatores pro- 
tetores ou agressores que possibilitem uma experiencia positi- 
va de adolescer nessa busca do ser existencial adulto do futu- 
ro. 1 

Entre os beneficios psicologicos das atividades fisicas, po- 
dem-se citar: 13 

adquirir autoconfianga e satisfagao pessoal; 
combater o mundo virtual (computadores, jogos, smartpho¬ 
nes ); 

sociabilizar/realizar atividades em grupo; 

simular objetivos de vida (perder e ganhar, ter prazer na ativi- 

dade); 

desenvolver habilidades motoras por “exploragao” ativa e 
agao/reagao a diversos cenarios; 

aprender errando: corrigir e implementar o que esta errado 
sem pressao; 

atingir suas possibilidades de habilidade no tempo adequado 
(meta maxima); 

lidar com pressoes e expectativas realisticas. 

Em relagao aos beneficios fisicos e clinicos, citam-se: 

desenvolvimento de habilidades motoras basicas e especifi- 
cas; 


• coordenagao; 

• melhora da fungao cardiorrespiratoria; 

• aumento do gasto calorico, com impacto no sobrepeso, obesi¬ 
dade e inatividade; 

• efeitos positivos na composigao corporal, tonus muscular e 
densidade ossea. 

Fases do desenvolvimento 2-4 

Para entender os conceitos envolvidos na indicagao de ativi¬ 
dades fisicas, deve-se ter nogoes rmnimas das fases de desen¬ 
volvimento de criangas e adolescentes que ocorrem com am- 
pla variagao em cada individuo. 

Primeira fase (conhecimento): 0 a 1 ano 
Nesse periodo, a psicomotricidade e extremamente importan- 
te, pois as criangas aprendem a mudar de decubito ventral/ 
dorsal, sentar, engatinhar e podem ja iniciar os primeiros pas- 
sos, alem de ter urn primeiro contato com os meios aquatico, 
terrestre e aereo. 

Segunda fase: 1 a 6 anos 

Fase da complementagao do desenvolvimento neuropsicomo- 
tor com estabelecimento da coordenagao motora minima, 
como andar, correr, saltar, arremessar e pegar. Alem disso, 
passam a compreender as atividades da rotina diaria e devem 
ser incentivados a recreagao diversificada. 

Terceira fase: 6 a 12 anos 

Fase de crescimento, com desenvolvimento dos aparelhos car¬ 
diovascular e respiratorio somado ao crescimento musculoes- 
queletico e a compreensao das mudangas afetivo-emocionais. 

Nessa fase, devem ser iniciadas as escolas de esporte co- 
nhecendo as varias modalidades esportivas e, em torno dos 8 
a 10 anos, podem ser indicadas atividades mais especificas, 
como ginastica olimpica, natagao, corrida e saltos. 

Desse modo, a aquisigao de habilidades especificas ocorre 
segundo faixas etarias (Tabela l): 12 
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• 2 a 5 anos: habilidade motora limitada/pouca reagao de equi¬ 
lfbrio; 

• 6 a 7 anos: julgamento da velocidade e seguimento de objetos 
em movimento; 

• 7 a 8 anos: habilidades de equilfbrio e postura; 

• 10 a 12 anos: atengao seletiva e uso de estrategias complexas 
da memoria; 

• puberdade/estirao do crescimento: perda transitoria do equi¬ 
lfbrio e postura em fungao da readaptagao ao novo corpo. 

Selegao do esporte ideal (10 a 13 anos) 135 
Ao se orientar criangas e adolescentes a escolherem o esporte 
ideal, devem-se analisar componentes ffsicos e psicologicos, 
como: 

• nfvel de crescimento: tamanho do corpo, forga muscular, 
composigao corporal, poder aerobico/anaerobico, grau de 
Tanner (maturagao sexual); 

• maturidade: nfvel de proficiencia das habilidades motoras ba- 
sicas e especfficas; 

• desenvolvimento: competencia social, emocional e cognitiva 
do atleta; 

• desempenho cardiopulmonar e neuromotor; 

• caraterfsticas musculares (criangas e adolescentes sao mais 
propensos a lesoes musculares graves, por nao saberem reco- 
nhecer sintomas); 

• caracterfsticas osseas (os ossos em desenvolvimento tern me- 
nor resiliencia ao estresse, podendo causar fraturas ou lesoes 
osseas, sem grande sintomatologia). 

E importante questionar os pacientes sobre os objetivos da ati- 
vidade ffsica escolhida e tambem sobre quern escolheu, isto e, 
se foram os proprios pacientes ou seus pais. A grande pressao 
exercida pelos pais sobre os seus filhos e a principal causa de 
abandono das atividades ffsicas na adolescencia, principal- 
mente considerando-se que muitos pais nao aceitam erros e 
derrotas, submetendo seus filhos a urn alto nfvel de estresse 
psicologico. 


Tabela 1 Indicagoes de esportes de acordo com a idade 


Requisito 

Idade 

Valencia ffsica 

Esporte 

Julgar 
velocidade, 
seguir 
objetos em 
movimento 

5 a 7 anos 

Habilidade 

Agilidade 

Coordenagao 

olhos/membros 

Natagao, 
futebol, 
capoeira, surfe, 
skate, dangas, 
ginastica, lutas, 
futsal 

Equilfbrio e 
postura 

7 a 8 anos 

Flexibilidade 

Tai Chi Chuan, 
ioga 

Atengao 
seletiva 
e uso de 
estrategias 
complexas 

10 a 12 anos 

Velocidade 

Sem uso de forga 

Ciclismo, 
atletismo, saltos 
e corridas 
curtas, muay 
thai 


Puberdade 

Resistencia 

Sem atividades 

anaerobicas/ 

explosao 

Volei, basquete, 
handebol 


Os pediatras devem ter uma participagao ativa na especiali- 
zagao esportiva, ou seja, a escolha do esporte competitivo pe¬ 
los pacientes, orientando sobre hidratagao e nutrigao, monito- 
rando peso e altura a cada 6 meses e diagnosticando e tratando 
as lesoes musculoesqueleticas. 6 

A morte subita relacionada ao exercfcio e ao esporte 
(MSEE) 5 ’ 7 ' 9 pode ser definida como a morte que ocorre de 
modo inesperado, instantaneamente ou nao. A causa mais co¬ 
mum de morte subita no atleta jovem e a cardiomiopatia hi- 
pertrofica (CH). Os portadores de CH podem ser totalmente 
assintomaticos ou apresentar tonteiras, sfncope, especialmen- 
te relacionadas com o exercfcio, dispneia, palpitagoes e angina. 

A historia clfnica continua a ser o padrao-ouro da avaliagao 
pre-participagao, podendo identificar mais de 70% das patolo- 
gias que exijam references a outros profissionais. 1 

Com relagao a anamnese, e possfvel resumi-la em 5 ques- 
toes basicas que dizem respeito a saude familiar e a historia de 
lesoes: 1 ’ 7 

1. Algum familiar ja sofreu infarto do miocardio ou faleceu por 
problemas cardfacos antes dos 50 anos de idade (ou teve mor¬ 
te subita nao explicada)? 

2. Voce ja teve que interromper uma corrida de menos de 2 km, 
por dispneia, dor toracica ou tosse? A tosse e urn indicador de 
asma induzida pelo exercfcio. 

3. Durante a pratica de esportes, ja perdeu a consciencia ou teve 
“sensagao de desmaio”, como sfncope, palpitagao, astenia? A 
perda de consciencia pode ser urn indicador de gravidade e 
deve ser avaliada pelo cardiologista. 

4. Voce usa algum remedio regularmente, como para controle de 
diabete ou asma? 

5. Ja teve alguma doenga ou lesao que o impedisse de praticar 
esportes, que o tivesse levado ao hospital ou requisitasse ci- 
rurgia? 

A smdrome do excesso de treinamento 
( overtraining/burnout ) 6 

0 termo overtraining , antes restrito ao universo dos atletas, 
vem ganhando espago nos consultorios pediatricos e vem 
acompanhado de uma serie de sintomas, muitas vezes desva- 
lorizados pelos pediatras: cansago, excesso de lesoes, dor ge- 
neralizada nas pernas, dificuldade para acordar, mudanga no 
humor, perda de apetite, recusa em ir a aula e queda no de¬ 
sempenho em competigoes. 1 ’ 6 ’ 10 0 termo burnout implica gra¬ 
ves alteragoes ffsicas, psicologicas e hormonais gerando im- 
possibilidade de treinamento 6 e necessidade de cuidados 
multiprofissionais e interdisciplinares. 

As lesoes osteoarticulares devem ser corretamente diag- 
nosticadas e adequadamente tratadas para evitar possfveis 
danos a placa fisaria na crianga e prejufzos a estatura final. As 
causas associadas as lesoes ortopedicas sao: 

• coordenagao motora menor que dos adultos; 

• tempo de reagao mais lento aos estfmulos; 

• baixo nfvel de desenvolvimento de habilidades motoras; 

• cartilagem de crescimento mais vulneravel do que o osso 
completamente formado. 
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As patologias mais frequentes associadas ao excesso de ativi- 
dades fisicas sao: 

1. Doenga de Osgood-Schlatter: 

• apofisite do tuberculo tibial, hoje ja considerada como 
fratura de estresse; 

• causa mais comum de dor no joelho em criangas e ado- 
lescentes e tambem a queixa mais frequente em atletas 
jovens menores de 16 anos; 

• esportes associados: futebol (em meninos) e ginastica e 
danga (em meninas). 

2. Doenga de Sever: 

• apofisite do calcaneo posterior; 

• dor cronica no calcanhar, piorando ao correr/ pular; 

• comum em ginastas; 

• idade: 9 a 14 anos (pico entre 10 e 12 anos). 

3 Espondilolise/espondilolistese: 

• a espondilolise e a causa mais frequente de dor cronica 
nas costas nos atletas jovens (15 a 32%); 

• defeito no espago interarticular, com sintomas predomi- 
nantes najungao lombossacral; 

• associada a ginastica, voleibol, dangas e mergulho; 

• repouso por 6 semanas a 3 meses. 

Consideracoes sobre patologias agudas 1 

Infecgoes do trato respiratorio superior 
Excetuando-se a faringoamigdalite estreptococica, a grande 
maioria das infecgoes respiratorias e causada por virus. Conse- 
quentemente, o maior risco de liberagao do paciente se deve 
ao grau de contagio para os demais atletas. A miocardite e 
uma complicagao rara de varias viroses, mas, mesmo assim, 
deve ser sempre lembrada em casos complicados. 

Mononucleose 

Patologia extremamente frequente na adolescencia, cursando 
normalmente com esplenomegalia e, em virtude do risco de 
ruptura esplenica, os esportes devem ser proibidos por, no mi- 
nimo, 4 semanas. A liberagao de urn atleta para suas ativida- 
des fisicas habituais deve ser precedida de uma ultrassonogra- 
fia abdominal (para visualizar tamanho do bago) e provas de 
fungao hepatica (para checar regeneragao do figado). 

Problemas dermatologicos 

Infecgoes fungicas: a tinea versicolor (causada pelo Malassezia 
furfur ) e frequente, e o atleta deve ser afastado dos esportes 
por 2 semanas. As tineas cruris e pedis vem crescendo e devem 
ser investigadas em todos os atletas, com suspensao das ativi- 
dades esportivas ate a cura completa. 

A escabiose e a pediculose tambem sao comuns e, quando 
diagnosticadas, deve ser feita uma investigagao em todos os 
atletas contactantes. 

Outras infecgoes 

Pneumonias, tuberculose, infecgoes urinarias, hepatites, fe- 
bre reumatica em atividade, ictericias e doengas hemorragicas 
(purpuras, hemofilia) sao contraindicagoes absolutas a pratica 
esportiva. 


Recomendagoes praticas 

1. Estimular a participagao das criangas em esportes, de acordo 
com suas habilidades, com enfase no aprendizado dos funda- 
mentos de cada esporte. 

2. Evitar a especializagao precoce em urn unico esporte. 

3. Reconhecer lesoes de “ overuse ” e sinais de estresse fisico ex- 
cessivo. 

4. Monitorar seriadamente crescimento, composigao corporal, 
peso e maturagao sexual (estagio de Tanner). 

5. Assegurar ingesta nutricional adequada, orientando sobre ca- 
lorias totais, dieta balanceada e ingesta correta de ferro, zinco 
e calcio. 

6. Orientar sobre os riscos de patologias pelo calor e boa hidrata- 
gao. 

7. Questionar o jovem sobre a escolha do esporte e seus objeti- 
vos. 

8. Assegurar supervisao adequada. 

9. Indicar, no minirno, de 1 a 2 dias para descanso e lazer em ou¬ 
tras atividades recreativas que nao o esporte escolhido. 

10. Nao fornecer atestado medico sem examinar o paciente. 

Consideragdes sobre o atestado medico 

Deve-se considerar que: 

• a participagao de criangas e adolescentes em atividades fisi¬ 
cas vem aumentando progressivamente a cada ano e que a 
participagao em esportes competitivos vem ocorrendo em 
idades cada vez mais precoces; 

• exercicio fisico e definido como uma atividade fisica progra- 
mada, sistematizada e repetitiva com objetivos de melhorar a 
aptidao fisica e promover saude (escolas de iniciagao esporti¬ 
va como natagao, dangas, educagao fisica escolar); 

• esporte de lazer e urn conjunto de exercicios que, em ultima 
analise, correspondem aos gestos esportivos, submetido as 
regras das diversas modalidades, sem visar a desempenho ou 
competigao (futebol de varzea, basquete, handebol e voleibol 
escolares); 

• esporte de competigao e uma categoria especial que inclui 
atletas amadores e profissionais, federados ou nao, partici- 
pando de eventos organizados com finalidade essencialmen- 
te competitiva; 

• a intensidade das atividades descritas sofre a influencia direta 
das condigoes climaticas locais; 

• a maior parte das criangas, em sua vida pre-escolar, desenvol- 
ve atividades fisicas que representam esforgos importantes, 
como correr, saltar, pular; 

• urn exame fisico adequado, precedido de uma anamnese com 
enfase na pesquisa de cardiopatias familiares, e fundamental 
para se prevenir complicagoes cardiovasculares relacionadas 
com o exercicio e o esporte, especialmente a morte subita. 

Tambem e preciso estabelecer que: 

1. Os medicos, quando solicitados, e apos anamnese familiar e 
exame fisico do paciente, poderao fornecer atestado ou decla- 
ragao informando sobre as condigoes clinicas das criangas e 
dos adolescentes para a pratica de atividades recreativas ou 
de lazer, privilegiando pacientes que ja tenham urn acompa- 
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nhamento seriado, facilitando, assim, o reconhecimento de 
problemas medicos preexistentes ou latentes. 

• Para liberagao de criangas, mesmo para atividades mera- 
mente ludicas, e recomendavel pelo menos uma avalia¬ 
gao clinica inicial precedida de anamnese minuciosa an¬ 
tes da emissao do atestado ou declaragao de aptidao; 

• no caso de algum sinal ou sintoma sugestivo de cardio- 
patia ou suspeita de alguma cardiopatia recem-instalada 
ou nao diagnosticada anteriormente, o candidato a prati- 
ca fisico-desportiva deve ser encaminhado a um cardio- 
logista; a solicitagao de exames cardiologicos comple- 
mentares (eletrocardiograma, ecocardiograma com 
Doppler colorido) ficara a criterio desse especialista; 

• e recomendavel que o medico emitente do atestado ou 
declaragao especifique para qual atividade fisico-despor¬ 
tiva o candidato esta sendo liberado. 

2. Os medicos sao obrigados a atestar a verdade, conforme o Co- 
digo de Etica Medica, capitulo X, artigos 110,111 e 112, e, assim, 
os atestados ou declaragoes devem ser fornecidos por medicos 
que, efetivamente, acompanhem as criangas e adolescentes. 

3. Os atletas amadores ou profissionais que pratiquem ativida¬ 
des esportivas competitivas devem ser encaminhados, a cri¬ 
terio do pediatra, a profissionais especializados em medicina 
do exercicio e do esporte, para quantificagao de riscos e ava¬ 
liagao mais rigorosa, se for o caso. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Identificar as fases do desenvolvimento das criangas de 
0 a 13 anos de idade. 

• Buscar, na historia clinica, doengas que possam limitar 
a participagao de criangas e adolescentes nos esportes. 

• Conhecer a idade ideal para indicar as diversas 
atividades ffsicas. 

• Diagnosticar sindrome do treinamento excessivo. 

• Encaminhar a profissionais especializados em medicina 
do exercicio e do esporte os atletas amadores ou 
profissionais que pratiquem atividades esportivas 
competitivas para quantificagao de riscos e avaliagao 
mais rigorosa, se for o caso. 
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CAPITULO 5 


FISIOLOGIA DO EXERCICIO 
EM ATLETAS JOVENS - 
HABILIDADES ESPECIFICAS 
E VALENCIAS ESPORTIVAS 

Ricardo do Rego Barros 


Introdugao 

0 Brasil e um dos maiores fenomenos mundiais de massifica- 
gao esportiva: calcula-se que 70% dos meninos entre 12 e 18 
anos joguem futebol, matriculados ou nao em escolinhas dos 
clubes esportivos. 1 

A atividade fisica e um importante auxiliar para o aprimo- 
ramento e o desenvolvimento dos adolescentes, nos seus as- 
pectos morfofisiopsicologicos, podendo aperfeigoar o poten- 
cial fisico determinado pela heranga e treinar os jovens para 
um melhor aproveitamento de suas habilidades especificas. 2 

Esporte de competigao e uma categoria especial que inclui 
atletas amadores e profissionais, federados ou nao, partici- 
pando de eventos organizados com a finalidade de atingir re- 
sultados e indices, com enfase na vitoria e na premiagao. Con- 
sidera-se tambem que praticar atividades fisicas na mesma 
modalidade por mais de 2 horas configura competigao. 2 

Nos ultimos anos, houve um aumento crescente de crian- 
gas participando de esportes em nivel competitivo, com trei- 
namentos sistematicos iniciando-se precocemente aos 5 anos 
de idade, a chamada “catch them young philosophy ” (filosofia 
de detectar talentos precocemente). 3 Esse e um conceito di- 
fundido mundialmente no qual, para se atingir sucesso nos ni- 
veis superiores de competigao adulta, e necessario iniciar os 
treinamentos intensivos o mais cedo possivel. 

Alem de horas de treinamento sistematico e repetitivo e ri- 
gorosos cuidados nutricionais, esses jovens atletas tambem 
tendem a se afastar do grupo da escola e da familia em fungao 
de treinamento em outros estados/cidades. 

Fisiologia do exercicio 

As principais valencias consideradas para efeitos de desempe- 
nho e aptidao fisica sao: potencias anaerobica e aerobica, for- 
ga muscular, agilidade, flexibilidade, composigao corporal e 
resistencia ( endurance ) (Figura 1 e Tabela 1). 

Para compreender a fisiologia do exercicio, cabe esclarecer 
algumas definigoes utilizadas em medicina desportiva. 



Figura 1 Aptidao fisica. 


Tabela 1 Valencias e aptidao fisica 


Equilibrio/ 

estabilidade 

Composigao corporal 

Forga 

Agilidade 

Velocidade 

Coordenagao olho-mao e olho-pe 

Aceleragao 

Resistencia ( endurance ) aerobica e 
anaerobica 

Explosao 

Flexibilidade 


1. Forga: expressao da forga muscular, ou a capacidade do indi- 
viduo de desenvolver tensao contra uma resistencia externa. 
A forga estatica ou isometrica e a forga exercida contra uma 
resistencia externa sem qualquer alteragao no comprimento 
muscular (p.ex., forga de preensao da mao). A forga explosiva 
ou potencia e a capacidade dos musculos de liberar o maximo 
de forga no periodo mais curto. 

2. Resistencia muscular (ou endurance ): e a capacidade de repe- 
tir ou manter contragoes musculares ao longo do tempo. 4 

Os principios que descrevem as respostas do organismo ao 
exercicio e ao treinamento fisico sao os mesmos para crianga, 
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adolescentes e adultos. Por outro lado, existem particularida- 
des da fisiologia do esforgo em criangas que decorrem tanto 
do aumento da massa corporea (crescimento) quanto da ma¬ 
turagao corporea, que se acelera na puberdade (desenvolvi- 
mento). 4 ' 6 

A atividade fisica e uma maneira de participar do grupo so¬ 
cial infantil, podendo ser realizada em atividades programa- 
das (escolinhas) ou nao programadas (parques, campos de 
varzea). 

Potencia anaerobica 

As criangas possuem menor concentragao de enzimas glicoli- 
ticas, limitando, assim, a capacidade de liberar energia pela 
via anaerobica latica, mas nao ocorre interference na potencia 
anaerobica alatica (o cansago ou fadiga muscular e dores mus- 
culares sao causadas pela liberagao de lactatos, produgao pe- 
quena em criangas mais novas). 35 Isso explica a rapida recu- 
peragao dessas criangas entre atividades fisicas, mesmo com 
caracteristicas extremamente diferentes. 

A potencia anaerobica nao difere entre meninos e meninas 
pre-puberes, mas cresce proporcionalmente mais em meni¬ 
nos a partir dos 12 anos de idade. Esse aumento da potencia 
anaerobica ocorre tanto pela maior massa muscular quanto 
pelo efeito dos hormonios sexuais sobre as caracteristicas bio- 
quimicas do musculo esqueletico. 

Outra caracteristica que se desenvolve com a maturagao se¬ 
xual e o potencial de tamponamento da acidose muscular que 
aumenta com a idade, permitindo a realizagao de exercicios 
laticos mais intensos. 

Atividades de curta duragao e grande intensidade, como 
saltos e sprints , sao anaerobicas, ou seja, elas nao dependem 
do oxigenio na liberagao de energia para a contragao muscular. 
Nao existem metodos eficazes para se avaliar a capacidade 
anaerobica, sendo a mensuragao feita de maneira indireta 
com protocolos como cicloergometro de curta duragao, corri¬ 
das rapidas (sprints de 50 metros) ou saltos verticais (jump 
tests), existindo poucos estudos em criangas. Os testes utiliza- 
dos sugerem que as diferengas nos testes anaerobicos entre 
criangas e adolescentes possam estar relacionadas a fatores 
neuromusculares, fatores hormonais e maior evolugao da 
coordenagao motora. 4 ’ 7 ’ 8 

Potencia aerobica 

Em relagao a potencia aerobica, ocorre urn aumento do consu- 
mo maximo de oxigenio (V0 2 max) com maior aceleragao em 
meninos do que em meninas. 5 

0 crescimento acarreta aumento da massa muscular com 
proporcionais aumentos do consumo maximo de oxigenio cor¬ 
poral (V0 2 max), do debito cardiaco e da capacidade de trabalho. 

Especificamente na adolescencia, as meninas ganham adi- 
posidade, gerando uma diminuigao da massa corporal magra, 
enquanto os meninos tern urn aumento da massa corporal 
magra por diminuigao do percentual de gordura. 

0 V0 2 max e considerado padrao-ouro na avaliagao de com¬ 
petence fisica, mas os efeitos do treinamento aerobico em 
criangas e adolescentes ainda nao podem ser estimados. 


Apos o estirao de crescimento e o termino da maturagao se¬ 
xual, o V0 2 max medio das meninas chega apenas a cerca de 
70% dos valores medios para meninos. 5 6 

Adultos participando em programas de exercicios regulares 
apresentam uma serie de mudangas fisiologicas, como fre¬ 
quence cardiaca mais baixa (em repouso) e debito cardiaco 
maior. Isso resulta em maior habilidade do sangue de usar o 
oxigenio para o metabolismo aerobico e, assim, o V0 2 max tern 
urn aumento de ate 25%. 

Nas criangas que realizam o mesmo programa, o V0 2 max 
experimenta urn aumento de 5 a 10% tanto em meninos quan¬ 
to em meninas. Outras evidences de que criangas apresentam 
uma resposta diminuida ao treinamento aerobico sao forneci- 
das pela comparagao de valores de V0 2 max em atletas de resis¬ 
tance, adultos e criangas. Meninos corredores de distance 
tern urn V0 2 max de aproximadamente 65 mL/kg/min, com- 
parado a 52 mL/kg/min nos meninos nao treinados. Os jovens 
adultos corredores de distance apresentam urn V0 2 max de 
75 mL/kg/min, enquanto os homens nao atletas tern urn 
V0 2 max de 45 mL/kg/min. Isso pode sugerir urn "teto" para o 
V0 2 max antes da puberdade e que as influences hormonais da 
adolescencia poderiam implementar o treinamento aerobico. 

As razoes para essa resposta diminuida do V0 2 max ao trei¬ 
namento nao sao claras. Alguns acreditam que a intensa ativi¬ 
dade fisica diaria das criangas pode significar urn efeito de trei¬ 
namento e, assim, os programas estruturados de treinamento 
nao significariam aumento dos niveis de atividade. 6 Outros 23 
argumentam que beneficios de treinamento a partir da ativi¬ 
dade fisica diaria nao se sustentam porque: 1) a atividade fisi¬ 
ca espontanea das criangas e tipicamente realizada sob a for¬ 
ma de exercicios rapidos e curtos, sem periodicidade; e 2) 
criangas que sao privadas das atividades diarias nao experi- 
mentam uma grande diminuigao do V0 2 max. 

Forga muscular 

0 treinamento de resistencia e atualmente recomendado tan¬ 
to pela Sociedade Brasileira de Pediatria como pela Academia 
Americana de Pediatria, e, como regra geral, sao indicados 
programas graduais nem sempre aceitos pelos jovens que bus- 
cam urn rapido ganho de forga muscular. 

Esse programa pode ser iniciado aos 8 anos de idade com 
pesos livres (e nao maquinas fixas) de ate 15 kg, por nao mais 
que 30 minutos, 3 vezes/semana, com supervisao individual, 
associado a exercicios aerobicos como corridas, esteira ergo- 
metrica ou bicicleta tambem por periodos de 30 minutos. 

0 ganho de forga muscular nao e acompanhado pelo au¬ 
mento do tamanho do musculo (hipertrofia), implicando que 
as criangas nao se beneficiarao do efeito U muscle bulk ” com 
exercicios com pesos. Os mecanismos envolvidos no ganho de 
forga muscular poderiam ser adaptagoes neurais e aumento 
da capacidade muscular de produzir forga intrinseca. 2 ’ 9 

Termorregulagao 

Criangas apresentam peculiaridades relacionadas a regulagao 
termica: a velocidade de troca de calor com o meio e maior nas 
criangas do que em adultos, pois possuem maior superficie 
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corporea por unidade de massa corporea. Desse modo, nao so 
a perda de calor em ambientes frios, mas tambem o ganho de 
calor em climas quentes sao mais rapidos, aumentando o risco 
de complicagoes. 5 

Como agravamento, as criangas tendem a sentir menos 
sede do que o adulto, acarretando desidratagao voluntaria, re¬ 
dugao da volemia e prejuizo do desempenho. Quando as 
criangas referem sede, ja existe uma desidratagao subclinica 
com perda de 2 a 3% do peso corporal. 

As criangas devem ser hidratadas a cada 20 minutos de 
exercicio na primeira hora e, a partir dai, com solugoes hidre- 
letrolfticas com concentragao de HC (6 a 8%) e osmolaridade 
adequadas (sport drinks). 

Estatura final/maturagao biologica 
Os somatotipos - endomorfico, mesomorfico e ectomorfico - 
contribuem para o sucesso em diversos esportes, sugerindo 
que atletas podem ser selecionados para determinados espor¬ 
tes com base em sua compleigao fisica. 

Como regra geral, nao ocorrem alteragoes na altura final 
dos meninos e, muitas vezes, os maturadores precoces sao re- 
quisitados para esportes de forga. 

Menarca atrasada 

As atletas tendem a apresentar menarca mais tarde que as nao 
atletas, em media 2,3 anos depois, e considera-se que cada 
ano de treinamento pre-menarca atrasa a menarca em 0,4 
anos. Deve-se ressaltar que, embora a menarca possa estar 
atrasada, o aparecimento dos caracteres sexuais secundarios 
ocorre normalmente. 2 

Sua etiologia e multifatorial, como diminuigao da gordura 
corporea, estresse fisico, estresse emocional e fatores nutricio- 
nais, incluindo anorexia e bulimia (frequentes na danga e na 
ginastica olimpica). 

Essas atletas, que normalmente seriam maturadoras tar- 
dias, mantem urn biotipo pre-puberal por urn periodo maior 
(pernas compridas, quadris finos, seios pequenos e menor 
quantidade de gordura corporea), levando vantagem em rela- 
gao a seus pares em diversas modalidades de esportes. 3 

A investigagao diagnostica e necessaria caso a menina, aos 
14 anos, nao apresente desenvolvimento dos caracteres se¬ 
xuais secundarios (mamas, pelos pubicos e axilares) ou nos 
casos de ausencia de menarca aos 16 anos. 

A maior preocupagao medica nos casos de menarca atrasa¬ 
da ou amenorreia secundaria e o efeito deleterio na densidade 
ossea associado a esses estados hipoestrogenicos, nao ocor- 
rendo efeitos definitivos sobre a fertilidade naquelas que pas- 
sarem a menstruar, com a adequagao da dieta e redugao da in- 
tensidade dos exercicios. 

A perda da densidade ossea associada a amenorreia ou oli- 
gomenorreia e irreversivel, colocando essas atletas sob maior 
risco de fraturas de estresse e osteoporose prematura. 

Efeitos do treinamento nos sistemas 

Os exercicios fisicos requerem respostas funcionais coordena- 
das dos sistemas corporeos nao so para produzir propulsao 


muscular, mas tambem para manter a homeostase hidreletro- 
litica e termica. 

Aparelho cardiovascular 

Os atletas jovens de resistencia (endurance) apresentam debi- 
to cardiaco maximo elevado, embora menor que nos adultos. 
Sinais do “coragao de atleta” como sopros, bradicardia, modi- 
ficagoes eletrocardiograficas (hipertrofia ventricular, condu- 
gao retardada) e ecocardiograficas (aumento ou hipertrofia de 
VE) nao ocorrem nos atletas jovens, fato comprovado nos jo¬ 
vens corredores de distancia, cujos exames fisicos, eletrocar- 
diograma (ECG) e ecocardiograma nao diferem daqueles que 
nao praticam esportes. Alguns estudos em nadadores jovens 
demonstram discretas alteragoes no tamanho do VE em com- 
paragao com nao nadadores. Os sinais do chamado “coragao 
de atleta” provavelmente nao ocorrem nos jovens em virtude 
da ausencia de urn programa constante de resistencia. 

Aparelho pulmonar 

Os atletas de resistencia geralmente tern uma ventilagao maxi¬ 
ma minuto maior durante o exercicio do que os nao atletas, 
mas essas diferengas sao menos significativas e mais variaveis 
do que diferengas na V0 2 max. 

Assim como o V0 2 max, a ventilagao maxima (Ve 2 max) nao 
se modifica de maneira tipica em jovens atletas em seu perio- 
do de treinamento. Essa observagao e consistente com relagao 
negativa entre urn nivel pre-treinamento aerobico e a resposta 
maxima de V0 2 max e Ve 2 max a urn periodo de treinamento de 
resistencia. 

Composipao corporea 

A pratica de atividades fisicas programadas (competitivas ou 
recreativas) promove redugao significativa da gordura corpo¬ 
rea e aumento da massa magra, com agao importante no con¬ 
sole do excesso de peso em criangas e adolescentes. 10 

Considerapoes finais 

As pressoes sociais por uma imagem corporea e estetica de 
acordo com padroes globalizados e rapidamente difundidos 
pelos diversos meios de comunicagao podem levar a lesoes fisi¬ 
cas serias, patologias clinicas e transtornos psicologicos. A resi- 
liencia fisiologica das criangas e adolescentes e testada diaria- 
mente pelos novos desafios de atividades fisicas como “ crossfit ”, 
lutas tipo MMA, triatlo e tantas outras modalidades de espor¬ 
tes adaptados aos jovens. Desse modo, o desafio dos pediatras 
e cada vez maior no sentido de orientar a pratica de atividades 
fisicas de forma saudavel, segura e principalmente prazerosa. 2 

Criangas sadias sao mais ativas que adolescentes e adultos, 
e sua atividade espontanea intermitente sugere urn bom con- 
dicionamento fisico. Normalmente, essas atividades sao ca- 
racterizadas por turnos de esforgos intensos alternando com 
periodos curtos de descanso ou atividade mais leve. Essa rapi- 
da recuperagao permite as criangas manterem atividades fisi¬ 
cas por horas. 4 

Os medicos devem tambem ajudar os pais e os professores 
de educagao fisica a entenderem os limites fisiologicos de 
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cada crianga/adolescente, orientando sobre a aquisigao de 
habilidades especificas no momento adequado de seu cresci- 
mento e desenvolvimento e, assim, propiciando a pratica de 
atividades fisicas com a utilizagao do potencial pleno de cada 
jovem atleta (recreativo ou competitivo). 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Definir esporte competitivo/recreativo e jovem atleta. 

• Descrever as alteragoes fisiologicas dos atletas jovens. 

• Discutir a possfvel influencia do treinamento sobre 
altura, composigao corporea e maturagao. 

• Avaliar como idade, crescimento e maturagao podem 
influenciar na inclusao ou exclusao do jovem em 
determinado esporte. 

• Orientar a pratica de atividades fisicas de forma 
saudavel, segura e principalmente prazerosa. 

• Entender que as atletas tendem a apresentar menarca 
mais tarde que as nao atletas, em media 2,3 anos 
depois, e que o aparecimento dos caracteres sexuais 
secundarios ocorre normalmente. 
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CAPITULO 1 


ASPECTOS ETICOS DOS 
CUI DADOS PALI ATI VOS 
EM PEDIATRIA 

Patricia Miranda do Lago 
Jefferson Pedro Piva 
Neulanio Francisco de Oliveira 


Introdugao 

0 avango tecnologico e a qualificagao medica observada nas 
ultimas duas decadas modificaram a evolugao de diversas 
doengas, principalmente as cronicas e oncologicas, permitin- 
do a sobrevivencia de criangas que ate pouco tempo eram con- 
sideradas fora de possibilidade terapeutica e morriam preco- 
cemente. 1 

A taxa de mortalidade infantil vem declinando acentuada- 
mente em todo o mundo, mesmo no Brasil. Em contrapartida, 
observa-se urn aumento no numero de criangas portadoras de 
sequelas graves, dependentes de tecnologia e com reduzida 
expectativa de vida. Muitas dessas criangas necessitam de re- 
petidas internagoes hospitalares, inclusive na fase final da 
doenga, e acabam recebendo terapias desproporcionais e fu- 
teis, sem a preocupagao com a qualidade de vida e a dignidade 
da morte. 2 

Estudos tern demonstrado que para muitas criangas em 
fase terminal de doenga irreversivel, quando internadas em 
unidades de terapia intensiva pediatrica (UTIP) e neonatal 
(UTIneo), e indicado urn tratamento centralizado na cura, que, 
nesses casos, e inalcangavel, desconsiderando a necessidade 
de cuidados paliativos. Essa dificuldade na condugao de crian¬ 
gas em fase final de vida em nosso meio tern como principais 
justificativas os receios de ordem legal (ou de infragao etica) e 
a falta de ensino (tanto na graduagao como na residencia me¬ 
dica) para lidar com os aspectos que envolvem o final de vida, 
como: fundamentos bioeticos, habilidades de comunicagao e 
estrategias assistenciais paliativistas. Consequentemente, pe- 
diatras, neonatologistas e intensivistas pediatrics ressen- 
tem-se da falta desse treinamento, mantendo sua atuagao no 
extremo da medicina curativa mesmo naqueles casos em que 
essa pratica mostra-se ineficaz. 2 ’ 3 

Qnado a cura nao pode mais ser oferecida, o enfoque do 
tratamento das criangas passa a ser o cuidar, com enfase nos 
cuidados paliativos. Segundo a Organizagao Mundial da Sau- 
de (OMS), em conceito definido em 1990 e atualizado em 
2002, 


Cuidados paliativos consistem na assistencia promovida por uma 
equipe multidisciplinar ; que objetiva a melhoria da qualidade de 
vida do paciente e seusfamiliares , diante de uma doenga que amea- 
ce a vida , por meio da prevengao e alivio do sofrimento , da identifi- 
cagao precoce , avaliagao impecavel e tratamento de dor e demais 
sintomasfisicos , sociais , psicologicos e espirituais. 4 

Aspectos eticos dos cuidados paliativos 

Todo paciente com doenga debilitante e fora de possibilidade 
de cura tern direito a urn final de vida digno, sem sofrimento e, 
sempre que possivel, cercado pela farmlia e familiares, com 
respeito as suas necessidades espirituais. 

0 termino de uma terapia curativa nao significa o final de urn 
tratamento ativo, mas mudangas no foco de tratamento. A OMS 
enfatiza que o tratamento curativo e o tratamento paliativo nao 
sao mutuamente excludentes e propoe que “muitos aspectos 
dos cuidados paliativos devem ser aplicados mais cedo, no cur- 
so da doenga, em conjunto com o tratamento ativo” e sao au- 
mentados gradualmente como urn componente dos cuidados 
do paciente do diagnostic ate a morte. A transigao do cuidado 
curativo para o cuidado com intengao paliativa e urn processo 
contfnuo, e sua dinamica difere para cada paciente. 4 

E importante salientar que a boa pratica medica (e, conse¬ 
quentemente, os cuidados paliativos) devem basear-se em 
seis valores fundamental: 

1. Autonomia: respeito a vontade do paciente (ou seu representan- 
te), que deve ter o direito de escolher ou recusar o tratamento. 

2. Beneficencia: toda conduta medica deve visar ao melhor inte- 
resse do paciente. 

3. Nao maleficencia: toda definigao de conduta nao deve nunca 
causar mal ao paciente. 

4. Justiga: a distribuigao de tratamento deve ser igualitaria para 
todos os pacientes. 

5. Dignidade: o paciente e sua familia tern o direito a dignidade, 
principalmente no final de vida. 

6 Honestidade: o paciente e sua familia tern direito a informa- 
gao verdadeira. 
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Utilizando como norteador esses seis fundamentos e que de- 
vem ser definidas as condutas terapeuticas nos pacientes por- 
tadores de doengas terminals. Sendo assim, nao existe senti- 
do em manter-se terapeuticas agressivas, muitas vezes 
dolorosas e invasivas, que nao irao alterar a evolugao de doen¬ 
gas sabidamente incuraveis. A vontade do paciente deve ser 
respeitada, com atengao especial ao tratamento dos sintomas, 
principalmente a dor, que causa sofrimento para a crianga e 
desespero para a familia. 5 

Baseadas nos ensinamentos de Hipocrates, que prevale- 
cem entre os profissionais de saude, as condutas medicas de- 
vem sempre procurar ajudar o paciente, reconhecendo sua li- 
berdade e sua capacidade de escolher o tratamento que 
considerar mais adequado. Do respeito a dignidade de cada in- 
dividuo se derivam outros principios fundamentals nos cuida- 
dos paliativos, como o respeito e a defesa da vida e o principio 
terapeutico de oferecer conforto e alivio dos sintomas, quando 
a cura nao e mais possivel. 4 

A situagao vivida por cada paciente e unica, por isso os cui- 
dados paliativos devem ser individualizados, adaptando-se a 
cada uma de suas necessidades, motivagoes e situagoes viven- 
ciadas. 0 paciente e seus familiares precisam identificar e pro¬ 
mover os seus proprios desejos e preferences, a fim de dimi- 
nuir o seu sentimento de deterioragao, perda da fungao e 
habilidades intelectuais. Isso pode aumentar o sofrimento do 
paciente e de sua familia. Nesses pacientes e fundamental a 
elaboragao de urn piano construido junto com a equipe assis- 
tencial e com a participagao do paciente e/ou sua familia, 
para controle de sintomas e promogao do conforto. 15 

O amparo etico para a limitagao de esforgos 
terapeuticos em criangas em fase terminal de 
doenga irreversivel no Brasil 
Alguns medicos, no limitar da terapeutica curativa em pacien¬ 
tes em fase final de doenga irreversivel e progressiva, receiam 
estar infringindo o atual Codigo de Etica Medica em seus arti- 
gos 1 Q (e vedado ao medico causar dano ao paciente por agao ou 
omissao, caracterizavel como impericia, imprudencia ou negli- 
gencia ) e 32 (e vedado ao medico deixar de usar todos os meios 
disponiveis de diagnostico e tratamento, cientificamente reco- 
nhecidos e a seu alcance, em favor do paciente ). Evidentemente 
que “em favor do paciente” se refere “as intervengoes benefi- 
cas para aquele paciente naquele estagio da doenga e nao urn 
ato compulsorio de oferecer tudo que esta disponivel”. 6 

0 atual Codigo de Etica Medica brasileiro (2010) destacou 
em varios artigos e incisos a necessidade e o dever etico do 
medico de evitar esforgos futeis e prover cuidados paliativos 
para pacientes vitimas de doenga incuravel e terminal, como 
indicado no capitulo 1, inciso XXII (nas situagoes clmicas irre- 
versiveis e terminals, o medico evitara a realizagao de procedi- 
mentos diagnosticos e terapeuticos desnecessarios e propiciara 
aos pacientes sob sua atengao todos os cuidados paliativos 
apropriados ); no artigo 36, paragrafo 2 e (que veda ao medico 
abandonar pacientes sob seus cuidados - salvo por motivo jus- 
to, comunicado ao paciente ou aos seus familiares, o medico nao 
abandonara o paciente por ser este portador de molestia cronica 


ou incuravel e continuara a assisti-lo ainda que para cuidados 
paliativos); assim como no artigo 41, que enfatiza que e veda¬ 
do ao medico “abreviar a vida do paciente, ainda que a pedido 
deste ou de seu representante legal”. No entanto, ressalta no 
paragrafo unico que “nos casos de doenga incuravel e terminal, 
deve o medico oferecer todos os cuidados paliativos disponi¬ 
veis sem empreender agoes diagnosticas ou terapeuticas inu- 
teis ou obstinadas, levando sempre em consideragao a vonta¬ 
de expressa do paciente ou, na sua impossibilidade, a de seu 
representante legal”. Conclui-se, portanto, que ao atender pa¬ 
cientes em fase final de doenga grave e irreversivel, e, por urn 
lado, urn dever do medico evitar a obstinagao terapeutica, as¬ 
sim como prover a oferta de cuidados paliativos. Por outro 
lado, o descumprimento dessas diretrizes nessa situagao e que 
representa falta etica. 56 

Deve-se ressaltar ainda que tanto no artigo 41 citado ante- 
riormente, como em varios outros (artigos 24 e 34; inciso XXI) 
do atual Codigo de Etica Medica e enfatizado que essa e uma 
decisao compartilhada com o paciente e a familia (como no 
caso de criangas e pacientes incompetentes); sendo expressa- 
mente vedadas as decisoes unilaterais e centradas exclusiva- 
mente na opiniao da equipe medica. Tais decisoes devem ser 
devidamente registradas de forma clara no prontuario medico 
do paciente. 5 6 

Um olhar etico sobre as intervengoes no final 
de vida 

No planejamento e na instituigao de cuidados paliativos pe- 
diatricos, algumas etapas fundamentais devem ser adequada- 
mente atendidas para que se garanta um final de vida digno e 
com o minimo de sofrimento possivel. 

O entendimento da doenga, o tratamento 
disponivel e as possfveis limitaQoes 
0 paciente e seus familiares tern o direito de compreender o 
diagnostico, o prognostico e a provavel evolugao de sua doen¬ 
ga. Os diversos indices prognosticos existentes mostram-se 
sensiveis e especificos para serem aplicados em grupos de pa¬ 
cientes, mas com baixa acuracia quando aplicados em apenas 
um individuo. 0 grau de reversibilidade de uma doenga e ba- 
seado em dados objetivos (p.ex., resultado de exames oubiop- 
sias) e em aspectos subjetivos (p.ex., resposta ao tratamento). 
Obviamente, quanto maior o numero de dados objetivos, me- 
lhor sera prognosticada a evolugao do paciente. Desse conjun- 
to de dados, estabelece-se um consenso dentro da equipe me¬ 
dica sobre a potencial irreversibilidade da doenga daquele 
determinado doente. 12 

0 consenso sobre a irreversibilidade e, muitas vezes, um 
processo lento de ser alcangado dentro da propria equipe me¬ 
dica. Informagoes antagonicas e perspectivas confidantes por 
parte de membros da equipe assistencial em relagao as possi- 
bilidades de cura podem ser um fator desagregador e causador 
de muita ansiedade, que influenciara todo o longo caminho 
que vira posteriormente. Portanto, antes de obter-se o con¬ 
senso na equipe medica, e preciso garantir que esse ambiente 
de incerteza seja estendido a familia. 1 ’ 2 5 
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A medida que o consenso se estabelece dentro da equipe 
medica, a familia e progressivamente envolvida no processo 
decisorio, por meio de discussao franca, objetiva e serena. In- 
dependentemente do grau de instrugao, os familiares desejam 
ser ouvidos, entender as decisoes relacionadas ao final de vida 
de seu filho e participar delas. 7 ’ 8 E importante entender que a 
familia tambem necessita de tempo e provas concretas para 
convencer-se de que o quadro e irreversivel, nao responsivo ao 
tratamento ou em fase terminal de doenga. Para conduzir esse 
processo, a equipe medica deve manter urn ambiente de con- 
fianga, respeito e solidariedade. Nessa fase da doenga, a co- 
municagao efetiva e qualificada entre a equipe medica e a fa¬ 
milia e fundamental para a aceitagao da terminalidade. 9 

E aceitavel e previsivel que ocorram avangos e retrocessos 
no entendimento por parte da familia quanto a irreversibilida- 
de da doenga. A evolugao e lenta, sendo necessario demons- 
trar imimeras vezes por meio de exames ou provas clinicas 
que o estagio de doenga e realmente tragico. Enquanto nao 
houver esse entendimento, nao ha como evoluir na discussao 
para o estagio de definigao de prioridades de tratamento (cura- 
tivas e paliativas). 

DefiniQao dos objetivos e intervenQoes medicas 
Obviamente, a familia encontra-se desolada diante da irrever- 
sibilidade da doenga e da morte eminente de seu filho. E evi- 
dente que todos necessitarao de muito apoio e ajuda na dis¬ 
cussao da terapeutica a ser ofertado diante dessa nova 
realidade. Urn erro frequente e a definigao do piano assisten- 
cial a ser adotado de forma unilateral pela equipe medica, sem 
o envolvimento da familia no processo decisorio. 10 

Por outro lado, deve-se evitar cair no outro extremo quando 
da aplicagao do principio de respeito a autonomia. Em nosso 
meio, a imensa maioria das familias deseja muito ser ouvida 
(“ter direito a voz”), mas de forma alguma pretende ter conso¬ 
le da situagao e ser a responsavel pela definigao final em rela- 
gao a cada medida terapeutica. 8 9 A habilidade da equipe me¬ 
dica em conduzir essa discussao pode representar a diferenga 
entre a tranquilidade da familia (por entender que o melhor a 
seu alcance foi ofertado nos ultimos momentos de vida de seu 
filho) ou a culpa permanente (por sentir-se responsavel pelo 
sofrimento e pela morte de seu ente querido). Apos o entendi¬ 
mento do paciente e de sua familia sobre a irreversibilidade da 
situagao, e que se deve iniciar o planejamento dos cuidados 
paliativos de final de vida. 7 ' 9 

Prover as necessidades individualizadas 
e antecipar eventos 

Levando em consideragao o estagio da doenga ajustada as ex- 
pectativas e dos valores da familia/crianga, os cuidados pa¬ 
liativos sao instituidos visando a atender as seguintes priori¬ 
dades: 

1. Identificar e excluir intervengdes futeis. Trata-se de interven- 
goes que nao modificam a evolugao da doenga e tampouco 
melhoram a qualidade de vida do paciente. 

2. Prioridades terapeuticas. Definir as intervengoes terapeuticas 
(curativas e paliativas) realmente apropriadas a cada caso. 


Nao existe nenhuma definigao previa de qual medida e eficaz 
ou futil. Essa definigao e feita de forma individualizada em 
cada caso, considerando todos os fatores relacionados a doen¬ 
ga (estagio e o beneficio daquela intervengao em termos de 
cura, retardo da evolugao ou impacto na qualidade de vida) 
aliada as expectativas da familia/crianga. 

A medida que o cuidar passa a ser a prioridade, torna-se evi- 
dente que a analgesia e a sedagao ganham atengao especial. 

3. Decisoes antecipadas de final de vida epossiveis intercorrencias. 
Medicos com alguma experiencia no atendimento de criangas 
gravemente doentes conseguem antever complicagoes ou 
manifestagoes da propria evolugao do quadro. E dever discu- 
tir previamente com a familia a conduta a ser adotada nessas 
eventualidades, registrar esse piano terapeutico no prontua- 
rio, assim como combinar com o medico de plantao o seu ma- 
nejo em situagoes como piora do quadro respiratorio e/ou ap- 
neia. 1 ’ 2 ’ 10 

Por tratar-se de uma recomendagao que consta no Codigo 
de Etica Medica, as diretivas de final de vida (ordem de nao 
reanimar, nao instituigao de determinado tratamento) de- 
vem estar adequadamente registradas no prontuario. 5 Da 
mesma forma, devem ser registradas no prontuario as me- 
didas a serem adotadas em substituigao a esses procedi- 
mentos, como ventilagao nao invasiva ou aumento da se¬ 
dagao. 

4. Mudangas no ambiente. E evidente que o momento e de mui¬ 
to estresse para a crianga, a familia e toda a equipe envolvida 
no atendimento. Manter essa familia em urn local com maior 
privacidade, com possibilidade de iluminagao e ventilagao 
natural, longe dos ruidos da UTIP e de seus equipamentos e 
uma prioridade. Viabilizar a entrada de objetos valorizados 
pela crianga, assim como estimular as visitas e a interagao 
com os familiares mantendo-a fora da cama sao medidas al- 
tamente valorizadas pelo binomio familia/crianga. 

5. Envolvimento da multidisciplinar. Os cuidados paliativos ba- 
seiam-se na presenga ativa de uma equipe multidisciplinar, 
que sera maior ou menor de acordo com cada local e situagao. 
Entretanto, alem do(s) medico(s) e enfermeiro(s) que pres- 
tam atendimento a crianga, e necessaria a participagao ativa 
de assistente social, servigo de apoio psicologico e/ou psi- 
quiatrico, suporte espiritual (grupos de ajuda, padre, capelao, 
rabino), terapeuta ocupacional, educador (musicoterapia, re- 
creacionista), entre outros. 4 

6. Com o passar do tempo, a equipe multidisciplinar torna-se 
parte da familia, portanto suas visitas de solidariedade e 
apoio a familia/crianga assumem enorme importancia e sao 
aguardadas com ansiedade. 

7. A crianga enfrentando a doenga em sua fase terminal. A crianga, 
mesmo quando nao participa do processo de definigoes de 
final de vida, identifica a mudanga de comportamento da 
familia e da equipe medica, tornando-se mais carente. 0 
ambiente deve ser o mais favoravel e positivo possivel. Os 
pais, os familiares e toda a equipe devem ser fontes de con- 
fianga, suporte espiritual e muita solidariedade. 

8. A Academia Americana de Pediatria recomenda, sempre que 
possivel, a inclusao dos pacientes na discussao. 4 Contudo, 
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quando e como discutir com uma crianga a terminalidade de 
sua doenga? Profissionais da area de saude, pais e/ou respon- 
saveis devem ter sensibilidade suficiente para nao causar 
dano ou maior estresse psicologico ao discutir esses aspectos 
com criangas portadoras de doengas limitantes de vida. E pre- 
ciso sempre levar em conta a idade e o nivel de desenvolvi- 
mento cognitivo da crianga e/ou adolescente. Evidentemen- 
te, cada novo tratamento a ser instituido deve ser explicado e 
“desmitificado” 

9. Apoio afamilia apos a morte de seufilho. Os cuidados paliati- 
vos sao mantidos apos o obito da crianga para oferecer 
apoio a essas farmlias, nesse momento em que seu mundo 
ruiu. Uma atitude de compaixao e suporte deve ser ofereci- 
da, por meio do estimulo ao retorno destes familiares ao 
hospital para conversas com a equipe medica e de apoio 
psicologico. 7 ' 9 

Considera<poes finais 

Apesar de todo o avango na medicina atual, e preciso manter o 
compromisso estabelecido por ocasiao da diplomagao (“apli- 
carei os regimes para o bem do doente segundo o meu poder e 
entendimento, nunca para causar dano ou mal a alguem”, Hi¬ 
pocrates 460 a.C.). E evidente que, na ocasiao, nao eram con- 
siderados apenas os pacientes curaveis. 0 juramento destina- 
va-se inclusive aqueles com doenga irreversivel e sem chances 
de recuperagao. 0 codigo de etica salienta no artigo 1 que “e ve- 
dado ao medico causar dano ao paciente por agao ou omissao, 
caracterizavel como impericia, imprudencia ou negligencia” 
Com base neste ensinamento devem ser norteadas nossas 
condutas naqueles pacientes sem possibilidade de cura. 

A sociedade espera que pediatras, usando de seu conheci- 
mento, lideranga e respeitabilidade incorporem estrategias de 
cuidados paliativos para atender pacientes em final de vida, 
aliviando seu sofrimento, respeitando sua dignidade e aten- 
dendo suas necessidades dentro dos melhores parametros 
cientificos e eticos. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer a definigao de cuidados paliativos e saber 
como eles devem ser aplicados na crianga portadora 
de doenga debilitante. 

• Reconhecer os principios bioeticos relacionados ao 
atendimento de pacientes portadores de doengas 
graves e irreversiveis. 

• Identificar as principals intervengoes no final de vida de 
pacientes em cuidados paliativos e saber como elas se 
relacionam com o Codigo de Etica Medica brasileiro. 

• Reconhecer as principals necessidades de criangas 
portadoras de doengas incuraveis e seu familiares nos 
momentos finais da vida. 
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CAPITULO 2 


CUI DADOS PALI ATI VOS 
EM NEON AT O LO GIA 

Jussara de Lima e Souza 
Neulanio Francisco de Oliveira 


Introdugao 

Existem condigoes que podem levar um recem-nascido (RN) a 
ter sua vida abreviada. Essas condigoes podem ser diagnosti- 
cadas ainda no periodo intranterino ou advirem de um trauma 
ou fenomeno que ocorra durante ou logo apos o parto. Dados 
americanos apontam que cerca de 15.000 RN estao nesta si- 
tuagao a cada ano. Em sua maioria, esses pacientes sao leva- 
dos para a unidade de terapia intensiva neonatal (UTIN), na 
qual a equipe muitas vezes tern dificuldades para determinar o 
limite para o investimento com condutas terapeuticas e inicio 
de cuidados paliativos. 1 

Estudo publicado na Australia mostrou que, em 20 anos, a 
limitagao de suporte de vida (LSV) em neonatos, que oscilava 
entre 14 e 30%, aumentou para 75% em uma unidade neonatal 
de referenda para pacientes sindromicos, cirurgicos e com en- 
cefalopatia hipoxico-isquemica, embora a taxa de mortalidade 
da UTIN tenha caido. O prognostico parece ser o ponto mais 
considerado para definir a limitagao do tratamento curativo. 2 

O que parece ser fundamental para se levar em considera- 
gao e como acontece a assistencia de final de vida no periodo 
neonatal quando se trata de bebes que evoluem de maneira 
desfavoravel, com prognostico reservado. Em outras palavras, 
como eles morrem. 3 

Este capitulo nao pretende esgotar o tema, mas trazer a 
tona uma questao que ha muito ja e tratada em paises como 
Estados Unidos, Australia e de toda a Europa, mas ainda timi- 
damente discutida no Brasil. 

Definigao de cuidado paliativo neonatal 

Os cuidados paliativos em neonatologia sao uma forma exten- 
siva e holistica de oferecer cuidados a um RN cuja doenga nao 
pode ser curada, ou seja, tern carater progressivamente desfa¬ 
voravel, bem como a seus familiares. Estes cuidados vao mu- 
dando ao longo da progressao da doenga. Inicialmente, estao 
atrelados ao tratamento curativo ate que, de acordo com a mu- 
danga da expectativa em relagao a cura, tornam-se tratamen- 
tos totalmente paliativos. Essa forma de cuidado e orientada 


para o alivio do sofrimento do RN e para a melhoria de suas 
condigoes de vida e do seu processo de morte. E uma aborda- 
gem para aliviar o sofrimento fisico, psicologico, emocional e 
espiritual do neonato e de sua familia. 1 

O cuidado paliativo em neonatos pode ser definido e con- 
duzido de acordo com protocolos ja validados. O modelo mais 
usado nos protolocos de unidades neonatais e em artigos cien- 
tificos e o proposto por Catlin e Carter. No entanto, outros mo- 
delos tern sido desenvolvidos e aplicados em estudos para 
agregar uma nova abordagem de cuidados que incluem, alem 
do cuidado hospitalar, o cuidado domiciliar. Estudos mostram 
que, quando existe a possibilidade de se utilizar um protocolo 
validado, a equipe de assistencia fica mais tranquila em cuidar 
desses pacientes. 4 

Com o progresso das tecnologias obstetricas, muitos diag¬ 
nostics de patologias ameagadoras da vida do neonato sao 
feitos ainda durante a gestagao. Assim, o conceito de cuidado 
paliativo passa a ser mais amplo, englobando o periodo peri¬ 
natal. Com base no diagnostic, podem ser iniciados o trata¬ 
mento da crianga e o acolhimento e a orientagao a familia. 

Tratamento paliativo perinatal 

Em cuidados paliativos, o controle da dor tern papel fundamen¬ 
tal. A proporgao de pacientes neonatos recebendo analgesia e 
sedagao ao longo do tempo aumentou, o que parece se dever a 
uma mudanga de atitude em relagao ao manejo da dor do RN. 2 

No entanto, nao apenas o controle da dor e importante nes¬ 
ses cuidados. 5 Como ja abordado antes, ha um conjunto de fa- 
tores a ser considerados, dentre eles: 

• antecipagao a ocorrencia de sintomas, cuidados com a pele, 
cuidados com a boca, alivio da dispneia, redugao da luz e do 
barulho; 

• oferecimento de um ambiente propicio para um cuidado dig- 
no, de preferencia assemelhando-se ao familiar com permis- 
sao para visitas 24 horas ininterruptas; 

• respeito as questoes eticas e religiosas de cada paciente e sua 
familia; 
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• garantia para a famflia de acesso a informagao acerca da doen- 
ga e do processo de cuidados do paciente. 1 

E, para que esse trabalho seja desenvolvido a contento, tam- 
bem se torna importante: 

• ter um modelo para intervengao diante de possfveis conflitos; 

• considerar de que forma o conselho de bioetica podera ajudar 
a equipe ou a famflia do paciente; 

• contar com uma equipe de profissionais treinada em como 
oferecer cuidados paliativos. 1 

Limitagao de tratamento 

0 cuidado paliativo adequado tambem pressupoe que a equi¬ 
pe esteja atenta a limitagao de tratamentos futeis. Para isso, e 
necessario que haja parametros a serem avaliados neste pro¬ 
cesso de tomada de decisao. 6 

Estudos realizados em alguns pafses da Europa mostraram 
que o cuidado intensivo foi ativamente retirado em 55% dos 
prematuros que morreram no Reino Unido; 45% na Franga, 
51,8% na Espanha e 55% na Holanda. 67 

Tomada de decisao 

0 Comite do Feto e Recem-nascido da Academia Americana 
de Pediatria recomenda que o tratamento de suporte de vida 
seja considerado inapropriado quando a condigao da crianga e 
incompatfvel com a vida ou quando o tratamento possa ser 
prejudicial ou futil. 8 

Algumas atitudes podem ser tomadas para melhorar a to¬ 
mada de decisao: maior educagao de profissionais e familiares 
sobre o processo do cuidado paliativo (CP), melhoria no su¬ 
porte aos profissionais, melhora da comunicagao na UTIN, 
adogao de um protocolo de CP e envolvimento do comite de 
etica. 

E fundamental que todas as etapas do processo sejam ano- 
tadas no prontuario. 

Papel dos pais no processo 
A relagao dos profissionais de saude e pacientes deve estar 
pautada no respeito ao princfpio bioetico da autonomia. 
Quando o paciente e um recem-nato, a autonomia esta total- 
mente delegada aos responsaveis. 

Para que estes familiares possam exercer este papel de forma 
adequada, e necessario que as informagoes sejam dadas de for¬ 
ma clara e em um ambiente que respeite as diferentes opinioes. 

Pais e profissionais precisam estar conscientes de que suas 
decisoes devem basear-se no melhor interesse da crianga, pois 
alguns estudos demonstram que este objetivo nem sempre e o 
centra da atengao. As decisoes dos pais podem variar de acor- 
do com suas experiences gestacionais anteriores, bem como 
caracterfsticas etnicas e culturais. 6 

Pacientes elegfveis 

No Brasil, poucos grupos trabalham na definigao de elegibili- 
dade para limitagao de tratamento no perfodo neonatal. 5 

Na Sufga, os neonatos foram considerados em processo de 
morte irreversfvel, principalmente nos casos de falencia mul- 


tipla de orgaos ou quando apresentavam lesoes cerebrais gra¬ 
ves (principalmente hemorragia parenquimatosa), com prog¬ 
nostic sombrio do desenvolvimento neurologic e futuras 
capacidades relacionais. 9 

Na Espanha, os criterios predominantes foram: mal prog¬ 
nostic do ponto de vista de sobrevivencia e qualidade de vida 
(atual e futura), malformagoes congenitas, patologias neuro- 
logicas secundarias a asfixia perinatal e hemorragia intracra- 
niana e/ou leucomalacia periventricular. 7 

Analise feita nos EUA constatou que profissionais da area 
da saude sao mais propensos a aceitar a limitagao de trata¬ 
mento diante de alguns diagnostics como trissomias, anen- 
cefalia, prematuridade extrema (23 a 24 semanas), hipoplasia 
de ventrfculo cardiac, hipoplasia pulmonar, hemorragia de 
sistema nervoso central grau IV, desordens geneticas e falen¬ 
cia multipla de orgaos. 10 

0 Comite Nacional de Etica Italiano considera que o RN 
tern direito a cuidados quando ele tern a possibilidade de vida 
autonoma definida como “a possibilidade de sobreviver fora 
do corpo de sua mae”. 

Qualidade de vida 

0 tema qualidade de vida (QV) esta presente nas discussoes 
de limitagao de tratamento desempenhando papel na decisao 
de tratar. 

0 Conselho de Bioetica de Nuffield (Londres) sugeriu ques- 
tionamentos que podem ser feitos para o julgamento da QV 
por meio de analise das capacidades da crianga em sobreviver 
fora do hospital; estabelecer relagoes com outros e ter prazer. 

Malformagao 

Os pacientes malformados podem ser divididos em grupos 
com diferentes expectativas de deficiencias ffsicas e mentais, 
caracterfsticas estas que podem influenciar as decisoes de li¬ 
mitagao: 10 

• patologias com potencial de recuperagao total; 

• anomalias que permitem uma vida quase normal; 

• malformagoes que exigem supervise permanente e/ou cui¬ 
dados medicos; 

• defeitos ffsicos e desenvolvimento mental subnormal; 

• defeitos ffsicos e retardo no desenvolvimento mental graves; 

• anomalias incompatfveis com a vida. 

Prematuridade extrema 

Segundo a Associagao Mundial de Medicina Perinatal, trata¬ 
mentos de suporte de vida nao devem ser iniciados ou conti- 
nuados se o medico nao puder esperar a prevengao da morte 
iminente ou minimizagao de morbidade e maximizagao do es- 
tado funcional dos pacientes nascidos no limite da viabilidade. 

A Associagao Britanica de Medicina Perinatal propoe a 
conduta de criangas nascidas com menos de 26 semanas da 
seguinte forma: 6 

• <23 semanas - normalmente nao reanimar; 

• 23 a 24 semanas - avaliar o desejo dos pais; 

• 24 a 25 semanas - reanimar e reavaliar; 

• >25 semanas - reanimar e encaminhar para cuidado intensivo. 
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Cuidados com os familiares 

Os profissionais de saude devem promover o cuidado aos fa¬ 
miliares durante todo o periodo da doenga e tambem durante 
o periodo de luto. 

0 nascimento de uma crianga malformada e/ou prematura 
ja torna necessaria para os pais a elaboragao de urn luto pela 
perda do “bebe sonhado”, que pode diferir muito do “bebe real” 

Apesar do conceito da sociedade de que a perda do filho no 
periodo perinatal possa ser relativamente tranquila para a fa- 
mflia, pelo curto periodo de convivencia, este luto pode ser 
particularmente intenso, complicado e longo. 

A equipe tambem pode agravar este processo, pois a enfase 
que da a possibilidade de morte da crianga pode ser tao inten- 
sa que dificulta o vinculo entre os pais e seu filho, promovendo 
urn luto antecipatorio e urn distanciamento entre familiares e 
crianga, que nao beneficiara a nenhum deles. 0 trabalho da 
equipe deve ter o intuito de promover o maior periodo de con¬ 
vivencia possivel, por meio da politica de visitas abertas, com 
atengao especial aos irmaos durante este processo. 

Em casos de mortes esperadas, deve ser dada a oportunida- 
de dos pais estarem presentes durante este processo, com o 
apoio da equipe cuidadora, alem da possibilidade de interven- 
gao de profissionais religiosos, se for o desejo da familia. 

Nesses momentos, outra situagao que pode ser complica- 
dora e a necessidade de elucidagao diagnostica por meio de 
exames necroscopicos que, para algumas familias, pode ser 
visto como mais uma agressao a seus filhos. 

Levantamentos da opiniao dos pais tern enfatizado a im¬ 
portance de urn encontro para discutir a morte com o neona- 
tologista. Isso, usualmente, ocorre algumas semanas ou me- 
ses mais tarde. 5 No caso de realizagao de necropsias, os 
resultados podem ser informados neste momento. Nessas 
reunifies, os pais podem querer abordar as implicagfies para 
futuras gestagfies. 
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Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Definir o cuidado paliativo neonatal. 

• Reconhecer condigoes que possam levar a equipe a 
discussao sobre a instituigao do cuidado paliativo ou 
mesmo a limitagao de suporte vital. 

• Estabelecer uma sequencia de passos para a tomada 
de decisao sobre o piano de cuidado. 

• Melhorar a comunicagao e a abordagem dos familiares 
do bebe em cuidado paliativo. 
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Introdugao 

0 diagnostic e o tratamento da dor devem ser considerados 
parte essencial do cuidado na faixa etaria pediatrica. Infeliz- 
mente, ainda hoje, convive-se com o espectro do nao reconhe- 
cimento da dor a descrenga e, consequente, subtratamento 
desses pacientes. 1 

Nos ultimos anos, houve um crescimento exponencial do 
conhecimento cientifico com um aumento importante de pu- 
blicagoes com abordagem da dor: aguda, cronica e dos pacien¬ 
tes em cuidados paliativos. 

Como objeto de pesquisa, a dor em pediatria tern sido pau- 
latinamente incrementada, e os resultados dessas descober- 
tas tern sido incorporados cada vez mais a pratica clinica. Esse 
fato traz a terapeutica da dor como um componente essencial 
da pratica atual na pediatria, em diversas situagoes como 
emergencia, procedimentos, nas enfermarias, na terapia in- 
tensiva e dentro dos centros cirurgicos. 

0 conhecimento sobre a terapeutica da dor mostra-se util 
em todas as especialidades pediatricas, sendo importante o 
treinamento dos profissionais no tema, na avaliagao e no ade- 
quado uso das diversas modalidades terapeuticas antialgicas. 

Mas, afinal, como se define dor? 

A dor e definida pela Associagao Internacional para o Estudo 
da Dor como “uma sensagao e uma experiencia emocional de- 
sagradavel relacionada a lesao real ou potencial, ou descritas 
em termos de tal lesao” 2 A definigao da dor pela IASP implica 
a subjetividade da dor e o seu aprendizado por meio das expe¬ 
riences relacionadas a traumas e lesoes, desde a faixa etaria 
neonatal. E um fenomeno multidimensional com componen- 
tes sensoriais, fisiologicos, cognitivos, afetivos, comporta- 
mentais e espirituais. 

Esta definigao enfatiza tanto o aspecto fisico como o emo¬ 
cional da natureza da dor. Em se tratando da faixa etaria pe¬ 
diatrica, “a inabilidade em se comunicar verbalmente nao 
nega a possibilidade que um individuo esteja experienciando 
a dor e e necessario o tratamento adequado para o seu alivio". 3 


A interagao entre a resposta fisiologica a dor e as diversas 
dimensoes da dor como as respostas cognitivas, afetivas e 
comportamentais alteram a forma como a dor e vivenciada, 
pela modificagao da transmissao dos estimulos desagradaveis 
(nociceptivos) para o cerebro 4 (Figura 1). 

A dor, ainda, e subvalorizada em pediatria. Estudos mos- 
tram que, quando comparada a populagao adulta, a crianga e 
medicada em menor proporgao, deixando de receber analgesia 
ou recebendo em menor quantidade que os adultos nas mes- 
mas condigoes. Quando dao entrada em um servigo medico 
para atendimento, em emergencia, terapia intensiva, enferma- 
ria clinica ou cirurgica, unidade de oncologia entre outras, as 
criangas acabam por experimentar a dor, o medo e a ansiedade. 

0 Conselho Nacional dos Direitos da Crianga e do Adoles- 
cente, em sua Resolugao n. 41/95 sobre os Direitos da Crianga 
e do Adolescente Hospitalizados no artigo 7, versa sobre “di- 
reito de nao sentir dor, quando existam meios para evita-la”. 5 

0 tratamento da dor e, portanto, um direito humano e 
como tal deve ser respeitado. A dor, quando nao tratada, ate 
mesmo em fase precoce da vida, pode desencadear uma reor- 
ganizagao estrutural permanente e funcional das vias nervo- 
sas nociceptivas, que podem afetar as futuras experiencias de 
dor do individuo. 6 

0 sistema responsavel pela dor e um mecanismo sensorial 
complexo. A atividade neuronal de ativagao da dor e as conse- 
quentes respostas podem ser modificadas pelos mecanismos 
de supressao. 0 sistema sensorial e notavelmente plastico e 
complexo, e a atividade cortical tern um papel importante na 
percepgao da dor. 6 

Alguns fatores influenciam a resposta da crianga aos esti¬ 
mulos nociceptivos: grau da lesao ou doenga, fatores emocio- 
nais, comportamentais e situacionais, significado da dor para 
a crianga, a explicagao sobre seu processo, contexto da expe¬ 
riencia dolorosa, precocidade desta experiencia, fadiga, gravi- 
dade da doenga, nivel de ansiedade, fatores socioculturais, 
personalidade, nivel cognitivo, aprendizados previos, expe¬ 
riencias previas e memoria da dor existente. 1 



DOR NA FAIXA ETARIA PEDIATRICA • 2453 



A dor pode ser descrita em diversos aspectos conforme: 6 

• mecanismos fisiopatologicos (nociceptiva, neuropatica ou 
mista); 

• duragao (aguda ou cronica, dor incidental); 

• etiologia (oncologica ou nao oncologica); 

• localizagao anatomica. 

Neste capitulo, sao descritos em mais detalhes os dois primei- 
ros aspectos. 

Mecanismos fisiopatologicos da dor 
A dor nociceptiva e decorrente de uma lesao tecidual que ativa 
os receptores especificos conhecidos como nociceptores que 
sao sensiveis aos estimulos nociceptivos. Respondem a calor 
frio, vibragao, estiramento e substancias qmmicas liberadas 
dos tecidos. Elas podem ser subdivididas em somatica e visce¬ 
ral, dependendo da localizagao dos nociceptores ativados. 6 

A dor neuropatica e causada pelos danos estruturais e dis- 
fungao das celulas nervosas do sistema nervoso central ou 
periferico. Qualquer processo que cause dano aos nervos 
como condigoes metabolicas, traumaticas, infecgoes, isque- 
mia, toxico ou imunomediado podem resultar em dor neuro¬ 
patica. Ela pode ser periferica, que ocorre como consequencia 
da lesao ou doenga que afeta os nervos perifericos, ou central, 
que ocorre em razao do acometimento do sistema nervoso 
central. 6 

Ha poucos estudos sobre dor de carater neuropatico em pe- 
diatria. As causas de dores neuropaticas de carater periferico 
em pediatria podem ser relacionadas a lesoes do nervo, com- 
pressao nervosa, compressao externa por lesao que ocupa es- 


pago como urn tumor ou abscesso; danos provocados pela in- 
fecgao pelo virus HIV ou HTLV1, por efeitos toxicos de 
medicamentos, neurofibromas ou neuromas pos-trauma ou 
cirurgia, membro fantasma, infiltragao tumoral, entre outros. 
Por sua vez, as causas de dor neuropatica central incluem, por 
exemplo, as lesoes na medula espinhal. Outras dores de cara¬ 
ter neuropatico podem acometer as criangas como as decor- 
rentes de neuropatias congenitas degenerativas, neuropatias 
perifericas e neuropatias inflamatorias (p.ex., sindrome de 
Guillain-Barre). Muitas das condigoes neuropaticas normal- 
mente observadas em adultos, como neuropatia diabetica, 
neuralgia pos-herpetica e neuralgia trigeminal, sao raras em 
criangas. 6 

A dor e considerada mista quando coexistem a dor nocicep¬ 
tiva (somatica e/ou visceral) e a dor neuropatica ao mesmo 
tempo ou separadamente em momentos diferentes. Os diferen- 
tes mecanismos fisiopatologicos ocorrem juntos, produzindo a 
dor mista. Incluem-se ai os processos que danificam tecidos e 
nervos, como traumas, queimaduras e processos oncologicos. 

Duragao da dor 

Outra forma de classificagao da dor utiliza sua duragao como 
criterio. A dor aguda e aquela com duragao inferior a 30 dias, e 
a dor cronica e a que dura mais que 3 meses. Os sintomas e as 
diversas causas da dor e os fatores fisiopatologicos podem se 
sobrepor independentemente da duragao do fenomeno dolo- 
roso, sendo necessaria muita atengao no momento da classifi¬ 
cagao agudo/cronico. 6 

A dor aguda tern o inicio subito e se segue imediatamente a 
lesao, com grande intensidade. A duragao normalmente e li- 
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mitada, havendo um comego e um fim para a dor. Tem sua ori- 
gem nos nociceptores teciduais, que sao estimulados com as 
diversas lesoes. 6 

A dor cronica, por sua vez, e continua ou recorrente e per- 
siste alem do tempo esperado normal de cicatrizagao. 6 Pode se 
iniciar como dor aguda e persistir por longos perfodos ou rea- 
parecer pela persistence dos estfmulos dolorosos repetidos 
ou exacerbagao de uma lesao. A dor cronica tambem pode sur- 
gir e persistir na ausencia de fisiopatologia identificavel ou 
doenga medica. 

A dor cronica pode afetar negativamente todos os aspectos 
da vida diaria, incluindo atividades ffsicas, frequencia escolar, 
padroes de sono, interagoes e relagoes familiares e sociais; 
pode levar a angustia, ansiedade, depressao, insonia, fadiga, 
ou mudangas de humor, como irritabilidade e comportamento 
de enfrentamento negativo. Nesses casos, uma abordagem 
global pode ser necessaria para aliviar a dor. 

A dor episodica ou recorrente ocorre de forma intermitente 
durante longo perfodo. A crianga pode hear livre de dor entre 
cada episodio doloroso. As sensagoes dolorosas muitas vezes 
podem variar em qualidade, intensidade e frequencia ao lon¬ 
go do tempo e sao, consequentemente, imprevisiveis. Este 
tipo de dor pode ser indistinguivel da dor aguda recorrente, 
mas pode estar associado a um impacto mais grave sobre a 
vida fisica e psicossocial da crianga afetada. Sao exemplos 
deste tipo de dor enxaqueca, dor de doenga episodica falcifor- 
me e dor abdominal recorrente. Dores persistente e recorren¬ 
te podem coexistir, especialmente em condigoes como a 
doenga falciforme. 

Avaliagao da dor 

Qualquer terapeutica algica, para ser instituida, depende de 
um correto diagnostico do problema, o que, nos casos de dor, 
implica a adequada historia clfnica aliada a avaliagao da dor. 
Este e o alicerce para um adequado tratamento antialgico. 

Em pacientes na faixa etaria pediatrica, a avaliagao da dor e 
dificultada pela obtengao de uma medida acurada, objetiva e 
quantitativa da dor, principalmente em criangas nao verbais 
como recem-nascidos, lactentes e criangas com atraso de de- 
senvolvimento neuropsicomotor. 

Muitas sao as formas de avaliagao da dor. Em pediatria, po¬ 
dem ser utilizados o autorrelato, a observagao comportamen- 
tal e as medidas fisiologicas. A associagao das diferentes for¬ 
mas de avaliagao, como o autorrelato e os padroes fisiologicos, 
pode ajudar a obter uma informagao mais acurada, assim 
como os diferentes aspectos da vivencia dolorosa, como a in¬ 
tensidade, a localizagao, o padrao, o contexto da dor e o seu 
significado. 

A dor e uma experiencia subjetiva, e o autorrelato e reco- 
nhecido como o padrao-ouro na sua avaliagao. 

No desenvolvimento da resposta dolorosa ao estimulo no- 
ciceptivo, ocorre uma rapida resposta, com importantes reper- 
cussoes vegetativas. A resposta fisiologica pode acontecer 
quando ha um estimulo doloroso, ocorrendo aumento da 
pressao arterial, da frequencia cardiaca, da frequencia respira- 
toria e queda da saturagao de oxigenio. A mensuragao desses 


parametros torna-se util na avaliagao da dor de carater agudo 
nociceptivo, seja de forma unica ou como complemento, prin¬ 
cipalmente nos individuos que por alguma razao nao possam 
se comunicar. 

A escala comportamental deve ser utilizada, quando as 
criangas nao sao capazes de fazer o autorrelato. Tambem e util 
para suplementar a avaliagao por autorrelato ou por medidas 
fisiologicas. Um dos desahos desse tipo de avaliagao e a dife- 
renciagao da agitagao e da angustia das outras causas que po¬ 
dem desencadear a dor. 

A utilizagao de medidas padronizadas de avaliagao permite 
uma mensuragao hdedigna, a qual se aproxima da avaliagao 
relatada pela crianga, evitando com isso o risco de se subesti- 
mar a dor na faixa etaria pediatrica. 

Causas da dor e tratamento 

Ha muitas ocasioes nas quais as criangas podem vir a apresen- 
tar dor. As queixas podem ser decorrentes de procedimentos 
medicos, diagnostics e terapeuticos, acidentes, fraturas, 
queimaduras, doengas oncologicas, doengas reumatologicas, 
anemia falciforme, doengas infecciosas e procedimentos ci- 
rurgicos. 

Neste capftulo, sera revisado o manejo farmacologico inicial 
conforme os ultimos consensos nacionais e internacionais. 

Tratamento farmacologico da dor 
Para a escolha correta da(s) medicagao(goes), e fundamental 
o diagnostico do tipo de dor a ser tratada: nociceptiva, neuro- 
patica ou mista. Para isso, e necessario obter o maior numero 
possfvel de informagoes sobre a dor por meio de anamnese de- 
talhada: localizagao, tipo de dor (aperto, queimagao, choque, 
pontada), irradiagao, inicio, duragao, horarios de preferencia, 
fatores de melhora e piora, sintomas associados, intensidade 
(relato do paciente e escalas para avaliagao de intensidade). 0 
exame fisico acurado e indispensavel. A Organizagao Mundial 
da Saude (OMS), nas diretrizes para tratamento farmacologi¬ 
co da dor persistente em criangas, datadas de maio de 2012, 
recomenda: 

• respeitar a escada analgesica com 2 degraus, de acordo com a 

intensidade da dor; 

• utilizar a via de administragao possfvel, preferindo o uso de 

farmacos por via oral; 

• prescrever medicagoes em intervalos regulares; 

• tratamento individualizado, com medicagoes e doses adequa- 

das a cada paciente. 

Escada analgesica com 2 degraus 
0 primeiro degrau, para tratamento de dor leve, recomenda o 
uso de analgesics e anti-inflamatorios comuns nao esteroi- 
des paracetamol e ibuprofeno, sendo, no nosso meio, tambem 
largamente utilizada a dipirona. Outros anti-inflamatorios 
tambem podem ser indicados. 0 segundo degrau, para trata¬ 
mento de moderada a grave, recomenda a associagao de opioi- 
des fortes: morfina como primeira opgao ou outros, de acordo 
com a necessidade de cada paciente e a tolerancia a efeitos co- 
laterais. 
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Em 1986, iniciou-se a recomendagao para tratamento da 
dor de acordo com a escada analgesica constituida por 3 de- 
graus. 0 primeiro era composto por anti-inflamatorios e anal¬ 
gesicos comuns para dor leve, o segundo por opioides fracos 
(codeina e tramadol) para tratamento da dor moderada e o ter- 
ceiro, por opioides fortes para dor intensa. A partir de maio de 
2012, suprimiu-se o segundo degrau. Desde entao, e recomen- 
dada a dose mais baixa de morfina para tratamento da dor mo¬ 
derada (0,05 mg/kg/dose). Essa mudanga ocorreu pois os es- 
tudos sobre o uso de tramadol em criangas sao ainda 
insuficientes, nao sendo esta droga recomendada para meno- 
res de 12 anos, embora seja largamente utilizada na pratica. 

Quanto a codeina, sabe-se que uma parcela significativa da 
populagao (ate 30%) nao possui biodisponibilidade genetica 
para transformagao dela em metabolito ativo da morfina, por 
deficiencia da enzima hepatica CYP2D6. Portanto, nao apre- 
senta, nesses casos, nenhum efeito analgesico. 

A associagao de medicagoes adjuvantes ao primeiro ou se¬ 
gundo degrau e recomendada desde o inicio do tratamento, se 
necessaria. Existem varias classes de medicamentos que po- 
dem contribuir para o controle eficaz da dor, como antidepres- 
sivos, anticonvulsivantes, relaxantes musculares, ansioliticos 
e corticosteroides. 

Via de administragao 

A cada situagao clinica de cada paciente determina a escolha 
de uma ou mais vias de administragao de analgesicos. A via 
oral (VO) deve ser a preferencial, se possivel, por nao causar 
dor, pela facilidade de administragao e pela redugao de custos. 
A via intramuscular (IM) deve ser sempre evitada por ser dolo¬ 
rosa, aumentando o estresse da crianga. A via intravenosa (IV) 
e a de escolha para titulagao de opioides, principalmente em 
pacientes sem condigoes de ingestao por via oral. A via subcu- 
tanea (SC) oferece boa absorgao e e uma alternativa a admi¬ 
nistragao IV de opioides, quando nao ha acesso venoso dispo¬ 
nivel. 0 uso de adesivos de liberagao controlada por via 
cutanea ( patches ) e boa opgao para tratamento de dor cronica, 
apos estabelecer-se a dose ideal de opioide IV. Para esta tran- 
sigao, deve-se calcular a dose correspondente, de acordo com 
tabela especifica. A via retal (VR) oferece absorgao incerta e 
nao pode ser usada para algumas as drogas. A via epidural 
pode ser considerada em situagoes especiais. 

Interval os regu lares 

A prescrigao de analgesicos deve ter horarios regulares estabele- 
cidos, evitando-se prescrigoes de doses a criterio medico ou se 
necessario. Aguardar que o paciente tenha dor para depois ofe- 
recer analgesia pode gerar mais desconforto, alem de sentimen- 
tos de medo e inseguranga, inclusive nos familiares. 0 intervalo 
prescrito deve levar em consideragao o tempo de agao da droga 
e pode ser ajustado conforme a necessidade, evitando-se recor- 
rencia da dor antes do proximo horario de administragao. 

Doses menores de opioides (25 a 50% da recomendada) 
podem ser adicionadas nos intervalos das doses regulares. Sao 
as chamadas doses de resgate, para controle de episodios in- 
termitentes de dor. No entanto, se forem necessarias mais que 


duas doses de resgate a cada intervalo, deve-se considerar o 
aumento da dose regular. 

Tratamento individualizado 

Cada paciente deve ser analisado como urn ser unico, conside- 
rando-se o diagnostic, a condigao clmica, a resposta indivi¬ 
dual a cada medicagao e a tolerancia a seus efeitos colaterais. 

As doses de opioides necessarias para controle da dor po¬ 
dem variar de urn paciente a outro e no mesmo individuo em 
situagoes diversas. Nao ha recomendagao sobre dose maxima 
de morfina, podendo ser aumentada ate que haja alivio da dor. 
A dose ideal e a que promove alivio da dor, com efeitos colate¬ 
rais toleraveis. 

Se os efeitos indesejados da morfina forem intoleraveis, 
considerar o uso de outros opioides como fentanil, oxicodona 
ou metadona. 0 tratamento preventivo dos efeitos colaterais e 
recomendado desde o inicio, como a associagao de laxativos 
para constipagao. 

Medicagoes 

1. Analgesicos comuns e anti-inflamatorios nao esteroides: as 
drogas recomendadas pela OMS no primeiro degrau sao para¬ 
cetamol e ibuprofeno. Outros anti-inflamatorios podem ser 
usados, sem garantia de maior eficacia. 

• paracetamol: antitermico e analgesico para tratamento de dor 
leve. Metabolizado no figado. No Brasil, so disponivel para 
administragao oral; 

• dipirona: antitermico e analgesico para tratamento de dor 
leve. Metabolizada no figado, excregao urinaria; 

• ibuprofeno: anti-inflamatorio, antitermico e analgesico para 
tratamento de dor leve. Metabolizagao hepatica, excregao uri¬ 
naria (80%) e biliar. Nao pode ser usado em lactentes meno¬ 
res que 3 meses. 

2. Opioides: no segundo degrau, para tratamento de dor modera¬ 
da a intensa, a droga recomendada e a morfina. Outras podem 
ser utilizadas, conforme a necessidade e a intolerance aos 
efeitos colaterais da morfina. A metabolizagao e hepatica, e a 
excregao e renal em sua maioria. Nao apresentam boa eficacia 
no tratamento de dor neuropatica, com excegao da metadona. 
0 paracetamol e a dipirona potencializam o efeito analgesico 
dos opioides. Por isso, recomenda-se administragao conco- 
mitante dessas drogas. 

• morfina: primeira escolha para tratamento de dor moderada a 
intensa. Tern efeitos colaterais bem descritos e frequentes. Os 
mais comuns sao nauseas e vomitos, constipagao, prurido e 
sonolencia, podendo ser controlados com o uso de sintomati- 
cos na maioria dos casos; 

• fentanil: para tratamento de dor intensa, cem vezes mais po- 
tente que a morfina. Pode causar depressao respiratoria, prin¬ 
cipalmente em neonatos e lactentes jovens. Disponivel em 
forma d e patches de liberagao controlada; 

• metadona: mais usada para tratamento e prevengao de absti- 
nencia apos uso prolongado de opioides. Tern bom resultado 
no tratamento de dor neuropatica; 

• oxicodona: indicada para tratamento de dor moderada a in¬ 
tensa. Disponivel para uso oral; 
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• hidromorfona: para dor moderada a intensa. Liberada para 
uso em pacientes maiores de 18 anos. Tambem dispomvel 
para administragao oral; 

• tramadol: opioide fraco, indicado para tratamento de dor mo¬ 
derada. Nao ha evidencias de que sua eficacia e seguranga se- 
jam maiores que as da morfina. Nao recomendado para uso 
em criangas menores de 12 anos, mas largamente utilizado na 
pratica. Autorizada conforme Consenso da SBED; 

• codema: opioide fraco, utilizado no tratamento da dor mode¬ 
rada. Pode nao apresentar efeito analgesico, pois ate 30% da 
populagao nao possui biodisponibilidade genetica para meta- 
bolizagao hepatica em metabolito ativo da morfina. 

3. Medicagoes adjuvantes: varias classes de medicamentos po- 
dem ser associadas desde o imcio do tratamento, ao primeiro 
ou segundo degrau da escada para controle eficaz da dor e sin- 
tomas concomitantes. Destacam-se os anticonvulsivantes e 
os antidepressivos para tratamento de dor neuropatica, na 
qual os opioides tern pouca eficacia, neurolepticos, relaxantes 
musculares, ansiolfticos, anestesicos locais e corticosteroides, 
estes ultimos com recomendagoes limitadas em pediatria. 

• anticonvulsivantes: os mais usados sao gabapentina e carba- 
mazepina, podendo-se langar mao tambem de topiramato, la- 
motrigina e outros. A carbamazepina e a droga recomendada 
para pacientes menores de 2 anos; 

• antidepressivos: os triciclicos sao largamente utilizados, des- 
tacando-se a amitriptilina. Esta e contraindicada se houver 
bloqueio de ramo e glaucoma de angulo agudo; 

• neurolepticos: alteram a percepgao da dor e melhoram a ansie- 
dade, a agitagao psicomotora e a qualidade do sono. Entre os 
mais usados, estao clorpromazina, risperidona e haloperidol; 
benzodiazepinicos: tern agao ansiolftica, relaxante muscular 
e sedativa. Os mais usados para esta finalidade sao diazepam, 
lorazepam, clobazam e nitrazepam; 

• relaxantes musculares: utilizados para controle da dor mio- 
fascial e como antiespasmodicos. Em pacientes pediatricos, 
os mais usados sao o baclofeno e a ciclobenzaprina. Diazepi- 
nicos tambem podem ser associados, mas promovem mais 
efeitos colaterais, como sonolencia e aumento de secregao 
em vias aereas superiores. A tizanidina, de agao central, pode 
provocar hipotensao e bradicardia graves; 

• anestesicos locais: lidocaina e bupivacaina podem ser indica- 
das para bloqueios simpaticos, de plexos e nervos, para inje- 
gao em pontos-gatilho, intra-articulares, epidurais e ate por 
via IV. A lidocaina por via IV tern agao periferica e central, pro- 
movendo alivio de dores neuropaticas principalmente. A pri- 
locaina de uso transdermico e indicada antes de procedimen- 
tos como pungoes venosa e liquorica; 

• corticosteroides: tern indicagoes limitadas na populagao pediatri- 
ca, sendo utilizados quando as reagoes inflamatorias e o edema 
sao de fundamental importance na geragao da dor, como doen- 
gas reumatologicas, oncologicas e neuropatias compressivas. 

Alguns pacientes tornam-se portadores de dores cronicas. Ha 
evidencias de que a dor cronica na infancia predispoe o indivi- 
duo nao somente a continuidade da dor, mas tambem ao de- 
senvolvimento de diferentes tipos de dor quando adulto. 7 


Muitas destas criangas possuem sequelas fisicas, psicologicas 
e sociais que afetam nao somente a elas, mas tambem as farm- 
lias e os amigos. Existe tambem enorme desgaste financeiro 
para o individuo e sua familia, com custos de cuidado de sau- 
de diretos e indiretos, alem de perdas de oportunidades de 
melhorias. Embora nao seja o foco deste capitulo, sugere-se a 
leitura de artigo de revisao sobre dor cronica em criangas e 
adolescentes publicado em 2015 por Landry et al. 8 

Doses recomendadas 


Tabela 1 Primeiro degrau 


Droga 

Adminis- 

trapao 

Dose 

Dose 

maxima 

Restripoes 

Paraceta¬ 

mol 

VO 

10 a 15 mg/ 
kg/dose 
a cada 6 h 

5 doses/24 
h ou 60 mg/ 
kg/di a 


Dipirona 

VO, IV, 

IM 

10 a 20 mg/ 
kg/dose 
a cada 4 a 

6 h 

3.000 mg/ 
dia 


Ibuprofeno 

VO 

5 a 10 mg/ 
kg/dose 
a cada 6 a 

8 h 

40 mg/kg/ 
dia 

Menores 
de 3 
meses 

Cetopro- 

feno 

VO, IV, 

IM 

1 mg/kg/dose 
a cada 8 a 

12 h 

300 mg/dia 

Menores 
de 1 ano 

Naproxeno 

VO 

5 a 15 mg/ 
kg/dose 
a cada 12 h 

1.000 mg/ 
dia 

Menores 
de 2 anos 

Cetorolaco 

IV, SL 

0,5 mg/kg/ 
dose 

a cada 6 h 

30 mg/dose, 
por 5 dias 


Tabela 2 Segundo degrau 



Droga 

Adminis- 

trapao 

Dose 

Dose 

maxima 

Restri- 

poes 

Morfina 

VO, IV, 

IM, SC 

VO: 0,3 a 0,6 
mg/kg/dose 

a cada 2 a 4 h 

Limitada 
pelos efeitos 
colaterais 




IV, SC: 0,05 a 

0,1 mg/kg/dose 
a cada 4 h ate 
infusao continua 

Limitada 
pelos efeitos 
colaterais 


Fentanil 

IV, TD 

IV: 0,5 a 2 meg/ 
kg/dose 
ate infusao 
continua 

Limitada 
pelos efeitos 
colaterais 




TD: patches 

12,5, 25 e 

50 meg/h 

Trocar a 
cada 72 h 


Metado- 

na 

VO, IV 

0,05 a 0,1 mg/ 
kg/dose a cada 
4 a 12 h 

10 mg/dose 

Menores 
de 3 
meses 

Oxico- 

dona 

VO 

0,05 a 0,15 mg/ 
kg/dose a cada 
4 a 6 h 



Tramadol 

VO, IV, 

IM 

1 a 2 mg/kg/ 
dose a cada 4 
a 6 h 

400 mg/dia 


Codeina 

VO 

0,5 a 1 mg/kg/ 
dose a cada 4 
a 6 h 

60 mg/dose 



VO: via oral; IV: intravenosa; IM: intramuscular; SC: subcutanea; TD: 
transdermica. 
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Tabela 3 Medicagoes adjuvantes 


Droga 

Classe 

Administragao 

Dose 

Doses maximas 

Restrigoes 

Amitriptilina 

Antidepressivo 

VO 

0,1 a 2,0 mg/kg/dose 

1 a 2/dia 

3 a 5 mg/kg/dia 

Bloqueio de 
ramo, glaucoma 

Clorpromazina 

Antipsicotico 

VO, IV, IM 

0,5 a 1,0 mg/kg/dose 
a cada 4 a 6 h 

40 mg/dia < 5 anos 
e 75 mg/dia > 5 anos 


Carbamazepina 

Anticonvulsivante 

VO 

10 a 20 mg/kg/dia 
a cada 8 a 12 h 

35 mg/kg/dia 





> 12 anos: 200 mg/dia a cada 12 h 

1 g/dia 


Gabapentina 

Anticonvulsivante 

VO 

8 a 35 mg/kg/dia 

1 a 3/dia 






Iniciar com 5 mg/kg/dose 

3.600 mg/dia 


Baclofeno 

Miorrelaxante 

VO 

< 2 anos: 10 a 20 mg/dia a cada 8 h 

40 mg/dia < 5 anos 





2 a 7 anos: 20 a 30 mg/dia a cada 8 h 

60 mg/dia 





> 8 anos: 30 a 40 mg/dia a cada 8 h 

120 mg/dia 


Ciclobenzaprina 

Miorrelaxante 

VO 

Nao bem estabelecida para criangas 



Diazepam 

Miorrelaxante, 

anticonvulsivante 

VO, IV, IM, VR 

VO e VR: 0,12 a 0,80 mg/kg/dia a 
cada 6 h 






IV: 0,04 a 0,30 mg/kg/dose a cada 

2 a 4 h 

0,6 mg/kg a cada 

8 h 


Dexametasona 

Corticosteroide 

VO, IV, IM 

0,08 a 2,00 mg/kg/dia a cada 6 a 

12 h 

16 mg/dia 



Conclusao 

0 controle efetivo da dor faz parte do bom atendimento, pre- 
venindo com isso o sofrimento desnecessario e ajudando o pa- 
ciente na sua recuperagao. 

A escolha de urn analgesico adequado vai implicar a avalia- 
gao da magnitude da lesao, da patologia, e da intensidade de 
dor aliado a adequada historia clinica. 0 conhecimento sobre 
as medicagoes disponiveis e mandatorio. 

Muitas sao as medicagoes disponiveis para tratar a dor e 
muitas outras ainda virao, principalmente na faixa etaria pe¬ 
diatrica, para a qual muitas medicagoes ainda nao foram estu- 
dadas e/ou liberadas. 

0 individuo com dor, nao importando a faixa etaria, neces- 
sita de uma atengao firme com intervengoes medicamentosas 
e nao medicamentosas. 0 adequado atendimento com uma 
avaliagao eficaz vai implicar menos sofrimento para a crianga 
e seus familiares, diminuindo os fatores de estresse, permitin- 
do urn ganho real na qualidade de atendimento para esse pa- 
ciente, o que, sem duvida, repercutira na sua qualidade de 
vida. Nao se justifica mais a dor, cabendo aos profissionais de 
saude a pronta atengao para esse problema. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Definir dor. 

• Compreender a importancia do manejo da dor na 
infancia. 

• Entender os riscos do manejo inadequado da dor para 
os pacientes e seus familiares. 

• Diferenciar os tipos de dor sob aspectos 
etiopatologicos e de duragao. 

• Manejar, inicialmente, os diversos tipos de dor na infancia. 

• Prescrever tratamento da dor conforme recomendagao 
da organizagao mundial da saude. 
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CAPITULO 4 


CRIANCA e adolescente 
DEPENDENTES DE 
TECNOLOGIA: DA UTI 
PARA O DOMICILIO 

Cristiane Rodrigues de Sousa 


Definigao 

A sobrevivencia de criangas e adolescentes com doengas cro- 
nicas e sem possibilidade de cura e realidade no Brasil e em 
outros paises. Atualmente, esses pacientes utilizam os servi- 
gos de saude em media sete vezes mais e permanecem hospi- 
talizados por mais tempo que aqueles sem doengas cronicas. 1 
Dependendo da condigao clinica, muitos desses individuos 
necessitam fazer uso de tecnologia medica, assumindo a con¬ 
digao de criangas dependentes de tecnologia, definidas como 
criangas que necessitam de equipamentos e cuidados medi¬ 
cos para compensar a perda substancial de uma fungao vital 
corporal e de cuidados permanentes para evitar a morte ou se- 
quelas. 2 

Epidemiologia 

Ha poucos registros acerca da quantidade de criangas depen¬ 
dentes de tecnologia, porem estimava-se a existencia de 100 
mil e 6 mil desses individuos, respectivamente, nos Estados 
Unidos, no final da decada de 1980, e no Reino Unido, no ini- 
cio de 2000. No Brasil, nao existem registros exatos sobre a 
prevalencia de criangas dependentes de tecnologia. 3 No en- 
tanto, o Censo 2000 identificou que 2,5% da populagao brasi- 
leira, aproximadamente 4,4 milhoes de pessoas, sao portado- 
res de deficiencias com limitagoes mais severas e dentro dessa 
parcela da populagao entende-se que estao inseridas as crian¬ 
gas e os adolescentes dependentes de tecnologia. 4 Sao pacien¬ 
tes que no sistema de saude, publico ou privado, necessitam 
de assistencia permanente e que podem se beneficiar de cui¬ 
dados paliativos, cujo intuito principal e garantir a melhor 
qualidade de vida possivel para o paciente e sua farmlia. 

Ao longo dos anos, os cuidados paliativos em pediatria fo- 
ram sendo ampliados da oncologia para doengas cronicas li- 
mitantes da vida. E importante que sejam oferecidos desde o 
diagnostic e devem permanecer por todo o curso da doenga, 
independentemente do desfecho final ser cura ou obito e, nes- 
sa situagao, deve envolver o suporte ao luto. 5 


Urn dos pontos principals no planejamento da assistencia e 
oferecer opgao realistica aos pacientes e as farmlias de como, 
por quern, em que tempo e onde os cuidados serao realiza- 
dos. 6 Podem ser desenvolvidos tanto em hospital, ambulato- 
rio, em hospices quanto no domicilio. Em resumo, seguir os 
principios de oferecer cuidado paliativo adequado, no melhor 
tempo e lugar. 7 

Formas de apresentagao clinica 

Em diversas unidades de terapia intensiva (UTI), existem pa¬ 
cientes com doengas cronicas, dependentes de tecnologia, 
com sistema cognitivo preservado ou comprometido. Apos 
periodo critico de internagao em UTI, muitos pacientes alcan- 
gam estabilidade clinica. Para alguns em especial, esta condi¬ 
gao esta relacionada inicialmente a permanencia em ventila¬ 
gao mecanica, definida como ventilagao pulmonar mecanica 
prolongada se necessaria por mais de 21 dias 8 , e posteriormen- 
te a dependencia cronica de ventilagao mecanica. Nesse caso, 
caracteriza-se a dependencia, quando o suporte ventilatorio 
mecanico e necessario, de modo intermitente ou continuo, 
por mais de 1 mes, se criangas menores de 1 ano ou mais de 3 
meses para pacientes com mais de 1 ano. 9 Dentre os pacientes 
dependentes de ventilagao mecanica, podem estar os porta- 
dores de doengas neuromusculares e aqueles vitimas de trau¬ 
ma raquimedular, em que o uso de suporte ventilatorio artifi¬ 
cial contribui para prolongar a vida por meses ou anos, 2 
independentemente de onde e realizado, se em ambiente hos- 
pitalar ou domiciliar. 9 

Plano terapeutico e alta domiciliar 

A expectativa de vida para esses pacientes vem crescendo com 
o avango tecnologico. Com o acesso a ventiladores mecanicos 
portateis, a internagao domiciliar surge como urn caminho 
para a alta hospitalar. No entanto, para que os cuidados pos- 
sam ser realizados no domicilio, de modo eficaz e seguro, e ne¬ 
cessario que sejam atingidas algumas condigoes relativas ao 



CRIANCA E ADOLESCENTE DEPENDENTES DE TECNOLOGIA: DA UTI PARA O DOMICILIO • 2459 


paciente, as farmlias e ao servigo de assistencia domiciliar. Os 
pre-requisitos para internagao domiciliar sao: estabilidade 
clinica por periodo rmnimo de 2 semanas, compromisso e trei- 
namento da farmlia, assistencia domiciliar por eqnipe multi- 
disciplinar com pediatra, enfermeiro, fisioterapeuta, nutricio- 
nista e assistente social sempre com objetivo de prestar 
cuidado de forma integrada e ampla. 10 

Transigao para o domicilio 

A fase de preparagao para internagao domiciliar pode ocorrer 
em ambiente hospitalar, de preferencia fora da UTI, em unida- 
de intermediaria, por exemplo, que permite longa permanen- 
cia de pacientes dependentes de ventilagao mecanica ou outra 
tecnologia no ambiente hospitalar, de menor custo e com urn 
ambiente menos estressante para o paciente, bem como para 
sua farmlia, 11 mais semelhante a moradia do paciente. Nessa 
etapa, o cuidado tern por objetivo obter o treinamento do cui- 
dador, a adaptagao do paciente ao ventilador mecanico porta- 
til para os dependentes de ventilagao mecanica e a preparagao 
do ambiente no domicilio. 0 treinamento do cuidador familiar 
e realizado por profissionais da equipe multidisciplinar (medi¬ 
co, enfermeiro, fisioterapeuta e nutricionista), nessa unidade 
intermediaria, e devem ser abordados os seguintes temas: 

• conhecimento da doenga: quadro clinico atual e progressao, si- 
nais clinicos de infecgao, sinais de perigo iminente e conduta; 

• cuidados com o manuseio do paciente: lavagem das maos 
sempre antes e apos manuseio do paciente, postura no leito e 
na poltrona, mudanga de decubito, uso de artificios como co- 
xins e talas ortopedicas para assegurar o conforto do paciente 
e prevenir escaras e posigoes viciosas com impacto negativo 
na qualidade de vida; 

• higiene: banho, higiene bucal e corporal, limpeza de roupas, 
do quarto e das demais dependences do domicilio; 

• aspiragao das vias aereas e do traqueostomo: quando e como 
realizar, tecnica de aspiragao e material utilizado; 

• cuidados com a traqueostomia: limpeza do estoma, curativo 
no local, tecnica para recolocagao do traqueostomo em caso 
de deslocamento acidental ou substituigao por obstrugao ou 
ruptura da canula (utilizando canula orotraqueal no estoma); 

• manuseio do balao autoinflavel (AMBU®): manuseio no auxi- 
lio a tosse e eliminagao de secregoes, utilizagao nas intercor- 
rencias (queda de saturagao e defeito no ventilador mecanico); 

• manuseio do ventilador mecanico: cuidados com circuito e 
filtros, compreensao da tela de configuragao (parametros e 
alarmes), a utilizagao da bateria e como proceder nos casos 
em que o equipamento apresentar defeito; 

• oxigenio: necessidade de uso, cuidados com o cilindro e mon- 
tagem do sistema para fornecimento de oxigenio; 

• medicagoes: indicagoes clinicas, posologia, preparagao, ad- 
ministragao por sonda de gastrostomia e reagoes adversas; 

• alimentagao: preparagao da dieta artesanal, volume e numero 
de refeigoes e intervalos entre elas; 

• cuidados com a gastrostomia: limpeza do estoma, curativo no 
local, procedimento na substituigao da sonda em carater de 
urgencia (p.ex., exteriorizagao acidental por rompimento do 
balao ou obstrugao); 


• material medico-hospitalar: quantidade necessaria semanal 

ou mensal, utilizagao e armazenamento corretos. 

A ideia principal, na visao paliativista, e “acrescentar vida aos 
anos” e nao “anos a vida”. Nesse sentido, os objetivos de dar 
suporte, prolongar a vida com qualidade, reduzir morbidade, 
contribuir para o crescimento e desenvolvimento, como tam- 
bem reduzir custos financeiros sao os norteadores do planeja- 
mento da assistencia domiciliar. 12 0 piano de cuidados no do¬ 
micilio deve ser devidamente esclarecido, e a decisao para 
internagao domiciliar, devidamente compartilhada, em res- 
peito ao paciente e a sua farmlia. 

Experiences e desafios no acompanhamento 
domiciliar 

A descrigao de programas de assistencia domiciliar para crian- 
gas e adolescentes dependentes de ventilagao mecanica, em 
diversos paises, dentre estes a Alemanha, 12 e exemplo concre¬ 
te e serve de estimulo para a criagao de servigos com este fim. 
No Brasil, pode ser citada a experiencia do Programa de Assis¬ 
tencia Ventilatoria Domiciliar (PAVD) do Hospital Infantil Al¬ 
bert Sabin (HIAS) da Secretaria da Saude do Ceara. 13 

0 referido programa teve inicio em margo de 2005 com ob¬ 
jetivo de desospitalizar pacientes do HIAS dependentes de 
ventilagao mecanica. Proporciona assistencia em regime de 
internagao domiciliar com equipe interdisciplinar em parceria 
com as farmlias e a Associagao Brasileira de Amiotrofia Espi- 
nhal (Abrame). Foi regulamentado pela Portaria n. 1790 da 
Secretaria da Saude do Ceara em 10/10/2007. 14 

A transigao para o domicilio ocorre na unidade de pacien¬ 
tes especiais, com oito leitos, que conta com medica diarista, 
enfermeira, fisioterapeuta e tecnicos de enfermagem. Nesta 
enfermaria, sao realizados o treinamento dos cuidadores e a 
adaptagao dos pacientes aos ventiladores mecanicos portateis. 
No domicilio, sao realizadas as visitas domiciliares por pedia- 
tra (uma vez por semana ou quinzenal), enfermeira (uma vez 
por semana), fisioterapeuta (duas a tres vezes por semana), 
assistente social (uma vez por mes), nutricionista (uma vez 
por mes) e cirurgiao pediatrico (uma vez a cada 3 meses). Os 
materiais medico-hospitalares sao disponibilizados semanal- 
mente nas visitas domiciliares e os medicamentos mensal- 
mente, ambos padronizados no SUS. Os ventiladores mecani¬ 
cos portateis e os acessorios especificos sao disponibilizados 
pelo HIAS por meio de contrato de locagao com empresa espe- 
cializada. Os pacientes tambem fazem uso de oximetro de pul- 
so (pertencente ao HIAS), aspirador de secregoes e nebuliza- 
dor, estes ultimos recebidos como doagao pela Abrame ou 
adquiridos pela farmlia. 

No periodo de margo de 2005 a julho de 2015 foram desos- 
pitalizados 32 pacientes, na maioria, portadores de doengas 
neuromusculares, dos quais 21 permanecem em atendimento 
domiciliar. Dois pacientes foram transferidos para servigo de 
assistencia domiciliar para adultos em razao da idade, urn pa¬ 
ciente transferido para servigo de assistencia domiciliar priva- 
do, e oito pacientes faleceram. Dos 21 pacientes atualmente 
no domicilio, 17 encontram-se em ventilagao mecanica invasi- 
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va continua (traqueostomia) e quatro pacientes em ventilagao 
mecanica nao invasiva intermitente (mascara oronasal). 

0 acompanhamento da qualidade da assistencia e feito por 
indicadores de infecgao, hospitalizagao e obito, regulamenta- 
dos pela Anvisa (RDC n. 11 de 26/01/06), 15 que possibilitam 
identificar resultados positivos na liberagao de leitos de UTI e 
impacto na melhora da qualidade de vida dos pacientes. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Perceber a mudanga do perfil epidemiologico do 
paciente pediatrico. 

• Conhecer a definigao de crianga dependente de 
tecnologia. 

• Conhecer a definigao de crianga dependente de 
ventilagao mecanica. 

• Entender a importancia do cuidado paliativo na 
assistencia a criangas dependentes de tecnologia. 

• Contribuir para elaboragao do piano de cuidados 
domiciliares para desospitalizagao de pacientes 
dependentes de tecnologia. 

• Reconhecer a importancia do trabalho em equipe 
multiprofissional na assistencia a pacientes 
dependentes de tecnologia. 
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CAPITULO 5 


CUI DADOS PALI ATI VOS 
EM FINAL DE VIDA 

Rosana Cipolotti 

Este cap/'tulo e dedicado ao medico in ten si vista 
Israil Cat, i. m., peia introducao e conso/idacao dos 
conceitos de medicina paliativa pediatrica em situacao 
de final de vida no Brasil. 


Introdugao 

Os progressos no diagnostics e no tratamento das doengas, es- 
pecialmente nas ultimas 5 decadas, vem alterando continua- 
mente as caracteristicas da morte, que cada vez menos sobre- 
vem abruptamente, como em decorrencia de infecgao ou 
trauma, mas ocorre lentamente, ao final de urn periodo varia- 
vel de doenga ou condigao cronica. Paralelamente a essas mu- 
dangas, e acompanhando a crescente tendencia a urbaniza- 
gao, as familias progressivamente se tornam mais nucleares, 
reduzindo a disponibilidade de cuidadores familiares e fazen- 
do com que a morte ocorra no mais das vezes em ambiente 
hospitalar, sob cuidados profissionais especializados e tecno- 
logicamente sofisticados, mesmo em situagoes irreversiveis. 

Uma publicagao de 1997 do Institute of Medicine 1 identifi- 
cou deficiencias nos cuidados de final de vida, entre as quais: 

• ineficiente abordagem da dor e de outros sintomas para os 
quais o tratamento sintomatico e dispomvel; 

• impedimentos burocraticos, economicos, legais e educacio- 
nais, passiveis de serem contornados; 

• protocolos de manejo de dor desatualizados e desprovidos de 
embasamento cientifico; 

• desconhecimento, por parte dos membros das equipes multi- 
disciplinares, das necessidades dos pacientes em final de 
vida; 

• ausencia de abordagem do tema “cuidados de final de vida” 
durante a graduagao, a residencia e a especializagao; 

• resistencia a eventual aumento do custo do tratamento de urn 
paciente com expectativa limitada de vida. 

0 mesmo relatorio continha sete recomendagoes com vistas a 
resolugao das deficiencias apontadas: 

1. Pessoas com doengas avangadas potencialmente fatais de- 
vem receber tratamento paliativo e de suporte, conforme as 
melhores praticas conhecidas. 

2. Medicos, enfermeiros, assistentes sociais e outros profissio¬ 
nais de saude devem comprometer-se com o alivio de sinto¬ 
mas fisicos e emocionais do paciente em final de vida. 


3. Outras categorias profissionais, alem dos trabalhadores da 
saude, devem se engajar na promogao de estrategias de me- 
lhora da qualidade de vida dos pacientes e de seus familiares. 

4. Cuidados de final de vida devem fazer parte dos topicos aborda- 
dos transversalmente nos cursos de graduagao, especializagao e 
educagao continuada e nao apenas por disciplinas nao clinicas. 

5. Cuidados paliativos devem se tornar uma especialidade me- 
dica, com espagos para pratica, ensino e pesquisa. 

6 Politicas nacionais de saude devem incluir cuidados de final 
de vida. 

7. Discussoes e divulgagao dos conhecimentos recentes sobre 
cuidados de final de vida, tanto em foruns cientificos como 
em veiculos de comunicagao. 

Com base nessas recomendagoes, o National Institutes of 
Health (NIH) programou uma serie de pesquisas abordando 
manejo clinico de sintomas no final de vida, particularidades 
da comunicagao com pacientes e familiares, aspectos eticos 
envolvendo tomada de decisoes, suporte ao cuidador, cuidado 
domiciliar, participagao de agoes de medicina complementar e 
alternativa e as particularidades do final de vida de neonatos, 
lactentes/pre-escolares e escolares/adolescentes, cujos re- 
sultados foram apresentados em uma conferencia em 2004, 
copatrocinada pelo NIH, Center for Disease Control (CDC), Na¬ 
tional Cancer Institute, National Center for Complementary and 
Alternative Medicine , National Institute of Mental Health e Na¬ 
tional Institute on Aging, 2 e serao sumarizados a seguir. 

Definigoes e conceitos 23 

1. Final de vida: sua definigao nao e precisa, por se tratar de urn 
periodo nao demarcavelbiologicamente. Sao necessariamente 
identificaveis os seguintes componentes: a) presenga de doen¬ 
ga cronica e/ou sintomas ou incapacidades persistentes; b) a 
doenga, sintoma ou incapacidade reflete uma condigao irre- 
versivel que requer cuidado e cujo desfecho previsto e o obito. 
Essa caracteristica dificulta o desenvolvimento de pesquisas 
que venham dar suporte cientifico aos protocolos de cuidados 
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de final de vida. A indefinigao do marco biologico se reflete na 
dificuldade de se estabelecer prognosticos individuals acura- 
dos quanto ao real tempo de vida, ainda que em determinados 
casos um prognostico de curto prazo possa ser feito. 

2. Nao oferecer ( withholding ) tratamento de suporte: nao iniciar 
um tratamento que tenha potencial para sustentar a vida 
(p.ex., nao iniciar drogas vasoativas). 

3. Retirada (withdrawal) do tratamento de suporte: e a interrupgao 
de um tratamento que tenha o potencial para sustentar a vida 
(p.ex., retirada de dialise peritoneal que nao esteja sendo efetiva). 

4. Determinagoes antecipadas: instrugoes deixadas pelo pacien- 
te, enquanto plenamente provido de autonomia para decidir, 
sobre os limites do cuidado que deseja receber em situagao de 
final de vida. 

5. Sedagao paliativa: sedagao, em geral utilizando-se opioides, 
utilizada na duragao e na intensidade necessarias para aliviar 
a dor de um doente sem perspectiva de melhora. 

Habilidades de comunicagao com o paciente, 
seus familiares e a equipe 

Comunicagao com o paciente 
A crianga e o adolescente devem ser incluidos desde a reuniao 
inicial sobre o diagnostico. Quando acontece dessa forma, a 
introdugao dos cuidados de final de vida pode se dar de forma 
menos abrupta, ainda que nao menos tensa. Entretanto, fre- 
quentemente, os pais relutam em incluir seus filhos nas con- 
versas com o medico/equipe, por temerem que a crianga per- 
ca a esperanga, entristega e tenha medo de morrer. 4 

Mesmo com a tentativa dos pais de poupa-los, as criangas e 
os adolescentes vivenciam graus variados de antecipagao do 
luto, pelo receio do comprometimento da aparencia, das habili¬ 
dades e da perda dos amigos, alem de temer causar sofrimento 
e tristeza aos familiares. A comunicagao entre o paciente, sua 
famflia e o medico responsavel permite a percepgao de quanto 
envolvimento e admitido por eles. A utilizagao de recursos de 
comunicagao adequados a idade do paciente permite que se 
ministre o melhor cuidado de final de vida possivel (Tabela 1). 


Comunicagao com familiares 
Via de regra, os interlocutores familiares sao os pais, ainda que, 
com frequencia crescente, apenas um deles ou outro membro 
da famflia, ou mesmo alguem nao parente, seja o cuidador 
principal. Sempre temida, a abordagem inicial sobre introdu¬ 
gao de cuidados paliativos em final de vida para uma crianga 
define uma mudanga de trajetoria e inicia uma jornada em di- 
regao ao desconhecido. A principal causa de insatisfagao dos 
familiares nesse cenario e a sensagao de nao estar sendo ouvi- 
do. Embora a escuta parega ser uma tarefa facil, requer pacien- 
cia e deve ser mantida de forma consistente desde o diagnosti¬ 
co ate ao final da vida. A escuta fortalece a confianga entre a 
equipe e a famflia. A reuniao familiar inicial deve ser conduzi- 
da de forma que o medico nao so fornega informagoes, mas 
tambem escute as preocupagoes e esperangas. Algumas estra¬ 
tegias de comunicagao podem tornar esses encontros menos 
arduos (Tabela 2). 

Questoes sobre o prognostico sao, muitas vezes, cruciais, 
embora o desfecho possa nao ser precisado nessa conversa 
inicial. Um estudo avaliou as lembrangas que os pais tinham 
da conversa inicial com o medico responsavel e as mais cons- 
tantes eram as referentes ao prognostico e como as informa¬ 
goes afetaram sua confianga, sua esperanga e o nivel de estres- 
se emocional. Os autores tambem observaram que a percepgao 
de prognostico pelos familiares era significativamente mais 
otimista do que os medicos acreditavam ter comunicado. 12 

Irmaos podem ser elos especialmente frageis na cadeia de 
apoio familiar a crianga ou ao adolescente em final de vida, e 
seu papel na cena familiar depende da idade, do grau de matu- 
ridade emocional e do tipo de relacionamento anterior com o 
irmao que esta doente e com cada um dos pais. A intensidade 
da participagao dos irmaos deve ser modulada pelo desejo de 
ambas as partes, buscando-se evitar sentimentos de culpa no 
irmao saudavel (por manter o curso “normal” de sua vida, por 
disputar a atengao dos pais, por secretamente desejar que a si¬ 
tuagao se resolva mais rapidamente, por simplesmente nao 
estar doente). 


Tabela 1 Estrategias de comunicagao com criangas e adolescentes em final de vida, segundo o entendimento da morte 
em cada faixa etaria 5 ' 11 


Faixa etaria 

Entendimento 

Estrategias 

6 meses a 

2 anos 

Equivalente ao medo da separagao. Reage ao desconforto 
dos pais 

Manter a rotina. Permitir a companhia de familiares proximos 
e de brinquedos. Praticar e encorajar o contato ffsico 

2 a 7 anos 

Ausencia de terminalidade. Entende as palavras 
literalmente (pensamento concreto). Pode preocupar-se 
sobre quem vai cuidar dele apos a morte. Pesadelos. Culpa 
pela propria doenga e por causar sofrimento aos pais 

Corrigir equfvocos. Usar linguagem direta, evitando termos 
vagos como “longa viagem”, “dormir” ou “morar numa 
estrela”. Encorajar e praticar o contato ffsico, quando aceito 

7 a 10 anos 

Entende a morte como definitiva, relacionando-a a 
interrupgao de fungoes biologicas, como parar o coragao. 
Pode ocultar suas preocupagoes para poupar os pais. 
Somatizagoes 

Corrigir equfvocos. Responder direta e honestamente 
as questoes e permitir que manifeste seus sentimentos. 
Permitir a participagao em funerais de pacientes 
conhecidos, se solicitado 

10 a 13 anos 

Entendimento pleno da terminalidade e universalidade da 
morte. Ambivalencia: culpa versus autocomiseragao 

Reassegurar que ele continuara a ser amado. Estimular a 
presenga de amigos proximos. Assegurar a participagao na 
tomada de decisoes 

14 a 18 anos 

Entendimento adulto da morte. Preocupagoes com o 
bem-estar da famflia. Sensagao de raiva, solidao, tristeza e 
culpa 

Evitar manifestagoes de crftica ou de julgamento. Garantir 
momentos de isolamento, quando desejados, bem como a 
companhia de familiares, amigos proximos, namorado(a). 
OUVIR SEMPRE 
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Tabela 2 Estrategias para reduzir barreiras na comunicagao entre medico/equipe e paciente/fam ilia res 56 


Objetivo 

Condutas 

Estar engajado e demonstrar interesse 

Evitar distragoes (p.ex., desligar telefones celulares) 

Privacidade no ambiente (p.ex., trancar a porta) 

Conduzir-se com naturalidade 

Demonstrar que esta ouvindo atentamente 

Elaborar perguntas, solicitando esclarecimento sobre preocupagoes e expectativas 

Assegurar-se que entende o ponto de vista dos 
interlocutores 

Elaborar questoes abertas 

Expressar empatia 

Elaborar frases que expressem solidariedade 

Manter o foco no proposito da conversa 

Explicar e relacionar quais sao as estrategias para controlar sintomas fisicos e 
emocionais 


Comunicagao com a equipe 
Dependendo da complexidade da estrutura local, a equipe 
pode abranger desde uma extensa lista multiprofissional ate 
apenas um pequeno grupo responsavel pelo cuidado direto ao 
paciente, sendo desejavel a inclusao do pediatra da crianga. 
As vantagens da participagao do pediatra no processo sao ine- 
gaveis, dado o lastro de confianga que em geral se estabelece 
com a familia ao longo dos anos. Entretanto, dificuldades em 
lidar com a frustragao e falta de preparo para enfrentar situa- 
gfies-limite sao razfies apontadas por pediatras gerais para nao 
participarem dos cuidados de final de vida de seus pacientes. 

A homogeneidade nas informagfies prestadas a familia 
deve ser a tonica da comunicagao entre os membros da equipe, 
pois qualquer discordancia pode ser interpretada como inse- 
guranga ou falta de seriedade. Reunifies com a equipe devem 
anteceder as conversas com a familia, para que as informagfies 
e as decisfies tecnicas sejam recebidas, discutidas e acordadas, 
incluindo explicagfies sobre diagnostic, prognostic, introdu- 
gao ou retirada de terapeutica. Sao apontadas pelos pais como 
as mais frequentes situagfies de quebra de confianga a intensi- 
dade na comunicagao de mas noticias, as informagfies confli- 
tantes e a inacessibilidade. 13 

Controle dos sintomas 

Os principios que orientam o manejo dos sintomas sao: 14 

1. Parceria com o paciente e a familia, por meio do estabeleci- 
mento de objetivos terapeuticos, visando a redugao/remogao 
do sofrimento e, se possivel, a melhora funcional. E necessa- 
rio informar sobre os efeitos beneficos e colaterais das medi- 
cagfies, especialmente dos opioides, bem como corrigir equi- 
vocos e mitos com relagao a sua utilizagao. 

2. Sofrimento emocional e ansiedade podem modificar a inten- 
sidade do sintoma. A abordagem multiprofissional dos sinto¬ 
mas pode ser necessaria. 

3. 0 relato da crianga sobre a intensidade do sintoma e a princi¬ 
pal referenda, mais importante do que suas atitudes ou que o 
relato dos pais. Entretanto, criangas muito pequenas ou cujas 
habilidades em comunicagao estejam comprometidas neces- 
sitam de avaliagao adicional, especialmente com relagao a 
dor. 

4. Abordar os sintomas antecipadamente, sempre que possivel, 
evitando sofrimento adicional. 

5. Reavaliar frequentemente, uma vez que, sem perspectiva de 
controle da doenga, a expectativa e de progressao dos sintomas. 


0 controle pronto e adequado dos sintomas e crucial quando 
se trata de cuidados de final de vida. Preocupagao maior de 
pacientes e familiares, o manejo adequado da dor foi aborda- 
do no Capitulo 3. Outros sintomas serao abordados a seguir, 
especificamente em situagao de final de vida: 14 

1. Constipagao: e um sintoma frequente, decorrente de grande 
numero de medicagfies utilizadas, redugao da ingesta, relativa 
ou absoluta limitagao ao leito e redugao da motilidade intesti¬ 
nal. Medidas preventivas devem ser tomadas, especialmente 
quando for iniciada a analgesia com opioides. Deve ser solici- 
tado que os cuidadores observem e informem sobre a periodi- 
cidade e as caracteristicas das evacuagfies. A abordagem pre- 
ventiva inicia-se com dieta rica em fibras soluveis e substancias 
de efeito osmotic, como a lactulose. Casos resistentes ou 
mais graves devem ser tratados com enemas ate a resolugao 
dos sintomas, associados com as medidas preventivas. 

2. Nauseas e vomitos: sintomas tambem muito frequentes, seu 
controle envolve identificagao e corregao de eventuais distur- 
bios metabfilicos e constipagao, manejo adequado da dieta 
(volume, frequencia, consistency, temperatura) e eliminagao 
de desencadeadores do reflexo do vomito (odores e sabores). 
0 tratamento medicamentoso visa ao bloqueio do gatilho do 
vomito, que inclui receptores de acetilcolina, histamina, sero- 
tonina e dopamina. Frequentemente, uma unica droga nao e 
efetiva, sendo necessario substituir ou associar uma nova, de 
classe diferente. Nos casos mais resistentes, a associagao de 
esteroides por via venosa pode ser util. 

3. Dispneia: sensagao subjetiva acompanhada de sinais objeti¬ 
vos de esforgo respiratorio, a dispneia frequentemente ante- 
cede o fibito em curto periodo. Podem ser uteis para alivio do 
sintoma a exposigao da face a um ventilador, a inalagao de 
oxigenio umido atraves de mascara simples e a utilizagao de 
morfina por via oral, sublingual, retal ou inalatoria. 

0 esquema terapeutico proposto na Tabela 3 apresenta a dosa- 
gem, a via e o intervalo entre as doses das principais drogas 
utilizadas no controle dos sintomas mais frequentes em situa¬ 
gao de final de vida. 0 alvo terapeutico e o alivio do sintoma, 
com efeitos colaterais aceitaveis e controlaveis em curto prazo, 
e o aumento da dose e/ou a redugao do intervalo deve ser fei- 
to com esse objetivo. Receios com relagao a efeitos colaterais 
de medio ou longo prazo, bem como a taquifilaxia ou toleran- 
cia, nao podem ser justificativa para a utilizagao tfinida ou 
parcial dos recursos terapeuticos adequados. 
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Tabela 3 Medicagoes usadas para controle de sintomas 
erm final de vida 11 


Sintoma 

Droga 

Posologia 

Dispneia 

Morfina 

0,3 mg/kg/dose, por via oral, 
sublingual, retal ou inalatoria, a 
cada 3 a 4 h 

Agitagao 

Haloperidol 

0,02 mg/kg/dose, por via oral, 
sublingual ou retal, a cada 8 a 12 h 

Prurido 

Difenidramina 

1 mg/kg/dose, por via oral, a cada 

6 a 8 h 

Nauseas/ 

vomitos 

Ondasetron 

0,15 mg/kg/dose, por via oral, a 
cada 8 h 

Convulsoes 

Diazepam 

0,5 mg/kg/dose, por via retal, a 
cada 2 a 4 h 

Secregao 

Escopolamina 

0,1 a 0,25 mg/dose, por via oral, a 
cada 4 h 


Questoes atuais em cuidados paliativos 
pediatricos em final de vida 

Insergao do ensino de cuidados paliativos 
pediatricos em final de vida nos cumculos 
dos cursos de graduagao em medicina 
Medicina paliativa faz parte do curriculo de graduagao em me¬ 
dicina na maior parte das nniversidades europeias. No entan- 
to, mesmo nos paises com tradigao na inclusao de cuidados 
paliativos na pratica clinica, a maioria dos programas de gra¬ 
duagao trata desse topico apenas em adultos. Na Polonia, por 
exemplo, onde os cuidados paliativos sao ministrados por 
equipes especializadas, existem atualmente cerca de 40 hos¬ 
pices pediatricos e, entre os anos 2000 e 2010, o numero de 
criangas em cuidados paliativos em final de vida, em hospices 
ou em domicilio, aumentou mais de cinco vezes. Entretanto, 
mesmo com essa rede bem estabelecida, os autores apontam 
dificuldades no recrutamento de pessoal e deficiencias no co- 
nhecimento sobre cuidados paliativos pediatricos em final de 
vida, resultantes da abordagem insuficiente durante o curso 
de medicina, e consideram que o treinamento mais abrangen- 
te, ministrado transversalmente durante a graduagao em me¬ 
dicina e a residencia em pediatria, seja viavel e seria bem rece- 
bido pelos estudantes, alem de melhorar a cooperagao entre 
as equipes de cuidados paliativos e os pediatras, generalistas 
ou especialistas. 15 

Hospices pediatricos 

Estima-se que 500 mil criangas norte-americanas vivam sob 
alguma condigao clinica que possa reduzir sua expectativa de 
vida e que 15 mil morram a cada ano por condigoes que justifi- 
cam a utilizagao de cuidados paliativos pediatricos em final de 
vida, os quais podem ser ministrados sob configuragoes diver- 
sas, incluindo hospitais comunitarios, hospices e em domici¬ 
lio. No Reino Unido, onde a versao moderna do movimento 
hospice pediatrico teve inicio com a fundagao da Helen House 
em 1982, e em outros paises europeus, a abordagem que mi- 
nistra cuidados paliativos pediatricos de final de vida em hos¬ 
pices e a que tern sido comumente empregada. Outros paises, 
incluindo os Estados Unidos, adotam a consulta da equipe pa- 
liativista durante a internagao hospitalar e o posterior atendi- 


mento domiciliar. 0 Canada adotou urn modelo misto, com os 
programas de atengao em hospitais da comunidade e em hos¬ 
pices. Sao seis os hospices pediatricos atualmente em funcio- 
namento no Canada, sendo o primeiro, Canuck Place Children’s 
Hospice , iniciado em 1995. 16 

Os hospices pediatricos europeus e canadenses oferecem 
servigos sem custo para as familias dos pacientes e sao finan- 
ciados por institutes governamentais e beneficentes. Os pa¬ 
cientes sao encaminhados pelos medicos especialistas-assis- 
tentes e admitidos segundo criterios previamente definidos, 
que incluem a condigao inexoravel de final de vida. Pais, ir- 
maos e outros familiares sao recebidos e estimulados a partici- 
par das atividades recreativas, e classes hospitalares sao man- 
tidas com professores das escolas publicas locais. Existe urn 
medico de plantao para atendimento de intercorrencias e me- 
didas de alivio dos sintomas, bem como para acompanha- 
mento e constatagao dos obitos. 16 

A primeira experiencia brasileira em hospices pediatricos 
teve inicio em outubro de 2013, com a inauguragao do Hospice 
Francesco Leonardo Beira, vinculado ao Servigo de Oncologia 
Pediatrica do Hospital Santa Marcelina, em Sao Paulo. 

Barreiras etnicas e socioeconomicas na 
aplicagao pratica dos conceitos fundamentais 
de cuidados paliativos em final de vida 
Diversos autores identificaram barreiras no encaminhamento 
de pacientes pediatricos para servigos de cuidados paliativos de 
final de vida, seja a abordagem em hospital da comunidade, em 
domicilio ou em hospice. Foram investigados aspectos etnicos/ 
raciais 17 ’ 18 (brancos sao mais frequentemente encaminhados 
para hospices do que os negros, e, entre os brancos, a prioridade 
e para os nao hispanicos) e questoes culturais, educacionais e 
eticas da equipe de especialistas-assistentes. Desconhecimen- 
to sobre cuidados paliativos em final de vida, conceitos equivo- 
cados de eutanasia, convicgoes religiosas e inconsistency etica 
foram alguns dos aspectos identificados. 1920 

Aspectos socioeconomicos foram avaliados por urn estudo, 21 
cujos autores destacam que a maioria dos jovens que necessi- 
tam de cuidados paliativos vive em paises de baixa e media ren- 
das, nos quais o tratamento e menos disponivel. Avaliando 30 
programas de cuidados paliativos pediatricos em 21 paises sub- 
desenvolvidos ou em desenvolvimento (baixa ou media renda 
per capita ) e verificando urn checklist composto por 14 itens, ve- 
rificaram pontuagao media de 7. As lacunas mais frequentes fo¬ 
ram: apoio do sistema nacional de saude (nao disponivel em 7 
de 17 paises), educagao especializada (nao disponivel em 7 de 
19 paises) e acesso a opioide (nao disponivel em 14 de 21 pai¬ 
ses). Alem disso, praticas especificas para o manejo da dor e 
apoio em fim de vida eram sistematicamente indisponiveis. 

Os autores concluem que a prestagao abrangente de cuida¬ 
dos paliativos pediatricos em final de vida e possivel, mesmo em 
ambientes marcadamente empobrecidos. Suporte do sistema 
nacional de saude, formagao especializada e acesso aos opioi- 
des sao alvos-chave para se atingir a equidade. A aplicagao de 
metodologia de checklist pode promover a conscientizagao so¬ 
bre as lacunas do servigo, orientando para seu fortalecimento. 21 
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Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Perceber a importancia dos cuidados paliativos na 
assistencia a pacientes em final de vida. 

• Entender a dificuldade em determinar o final da vida e 
os componentes necessarios para esta definigao. 

• Identificar sintomas presentes em pacientes em 
condigoes clinicas irreversfveis. 

• Conhecer a conduta medicamentosa para controle dos 
principals sintomas em final de vida. 

• Entender a necessidade de capacitar os profissionais 
de saude para assistencia adequada a pacientes em 
final de vida. 

• Perceber a importancia de minimizar o sofrimento no 
final de vida. 
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CAPITULO 6 


SUPORTE A FAMILIA: 
MAS NOTICIAS, DECISAO 
COMPARTILHADA E 
ACOMPANHAMENTO 
NO LUTO 


Patricia Miranda do Lago 


Introdugao 

Os medicos recebem, durante sua formagao, uma serie de ensi- 
namentos visando a desenvolver habilidades para diagnosticar, 
tratar e curar seus pacientes, porem pouco se fala durante a 
graduagao ou a pos-graduagao sobre quando as coisas “nao vao 
bem”. Nao se discute como informar ao paciente e sua familia 
que nao ha cura, que uma incapacidade e permanente ou que a 
morte e inevitavel. Estudos tern demonstrado que comunicar 
mas noticias e uma tarefa dificil e angustiante para os medicos, 
mesmo para os mais experientes, e essa tarefa torna-se ainda 
mais dificil quando o paciente e pediatrico. Observou-se tam- 
bem que pacientes e familiares estao insatisfeitos com a forma 
como os profissionais da saude transmitem informagoes, espe- 
cialmente relacionadas a mas noticias. Quern recebe uma ma 
noticia dificilmente esquece quern, quando e como ela foi dita. 1 

Comunicar-se com criangas e as suas familias e tarefa com- 
plexa, pois envolve a triade medico-familia-crianga, sendo in- 
fluenciada pelo desenvolvimento e cognigao da crianga e in- 
clui a dinamica de interagao dentro da familia e necessidades 
diferentes dos pais e dos filhos, alem do preparo e da experien¬ 
ce da equipe medica. Sabe-se que uma comunicagao eficaz se 
relaciona com o grau de satisfagao dos pais com os cuidados 
prestados, com uma discussao mais aprofundada dos assun- 
tos psicossociais e maior adesao e compreensao do tratamen- 
to, alem de urn luto mais tranquilo, nos casos de perdas. 

Definigao 

Ma noticia pode ser definida como qualquer informagao per- 
cebida como algo que altera negativamente a vida da pessoa 
que a recebe, causando urn desequilibrio emocional que conti- 
nua apos a noticia ter sido recebida. 2 

Existe grande variedade de informagoes dificeis de serem 
transmitidas em pediatria, principalmente nas situagoes em 
que a crianga esta internada em uma unidade de terapia intensi- 
va (UTI); algumas tern maior impacto do que outras, mas sem- 
pre sera uma situagao de estresse. Contar a uma mae que seu fi- 
lho morreu ou que uma crianga previamente higida agora esta 


com uma sequela neurologica irreversivel parece, obviamente, 
muito ruim. No entanto, tambem ha a situagao de se ter de dizer 
a urn pai que seu filho de 2 anos agora tern diabete melito ou fi¬ 
brose cistica. Essa familia vai precisar alterar toda sua rotina de 
cuidado com a crianga, desde a dieta ate atividades fisicas. No 
caso do diabete, a administragao de insulina, a realizagao do 
controle glicemico e as consultas frequentes com equipe multi- 
disciplinar alteram todas as expectativas dos pais com a crianga. 
Da mesma forma, dizer a uma mae que mora em outra cidade e 
sem apoio familiar que a crianga, apesar de melhor, vai perma- 
necer mais 1 semana hospitalizada pode implicar inumeras difi- 
culdades relacionadas aos cuidados com os outros filhos e com 
seu trabalho diario. 0 medico precisa ter sensibilidade para en- 
tender o impacto de qualquer noticia para a familia, mesmo que 
uma noticia possa parecer nao “tao terriver como outra. 

A comunicagao refere-se ao processo relacionado ao pensa- 
mento, as opinioes e as informagoes. Trata-se da transmissao 
de informagao continua de uma pessoa para a outra, sendo 
entao compartilhada por ambos. Para que haja comunicagao, 
e necessario que o destinatario da informagao a receba e a 
compreenda. A informagao simplesmente transmitida, mas 
nao recebida, nao foi comunicada; para tal, e necessario ali- 
nhar o transmissor e o receptor entre os participantes do pro¬ 
cesso. A qualidade da comunicagao esta diretamente relacio- 
nada a compreensao das mas noticias pelo paciente (quando 
em idade adequada) ou por seus familiares. 3 

Fatores envolvidos na comunicagao 

Fatores medicos 

Transmitir mas noticias e urn processo complexo em qualquer 
situagao, mas o ambiente hospitalar pode ter algumas peculiari- 
dades que dificultam ainda mais. A sala de emergencia e as UTI, 
por exemplo, sao locais com grande complexidade e altamente 
tecnologicos e, por isso, naturalmente estressores. Sinais de es¬ 
tresse, como irritabilidade, fadiga e baixa satisfagao com a roti¬ 
na, sao comumente vistos em profissionais que trabalham nes- 
sas areas. Existe uma pressao de tempo sobre o medico e as 
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decisfies precisam ser tomadas de forma rapida e precisa, pois 
fazem a diferenga entre a vida e a morte. Em situagfies de urgen- 
cia e emergencia, como a chegada de uma crianga em estado 
grave, o medico precisa dar mas noticias a uma familia que nao 
conhece, com quern nao tern nenhum vinculo, o que torna essa 
tarefa muito especial e delicada. Alem disso, o medico, a familia 
e a propria sociedade acreditam que, com os avangos cientificos 
e tecnologicos atuais, sempre sera possivel salvar a vida da 
crianga, o que nem sempre acontece. Sentimentos de culpa e 
frustragao sao comuns tanto nos medicos como nos familiares 
nessa situagao. A ilusao de que os avangos da medicina podem 
curar todos pode ainda causar a falsa impressao de que a morte, 
se ocorre, e resultado de uma falha do sistema de saude ou do 
medico, existindo assim temor tambem com implicagfies legais. 

Os medicos tambem se sentem incomodados e tern dificul- 
dade de lidar com os diversos sentimentos e as mais variadas 
reagfies que podem ocorrer quando mas noticias sao dadas 
aos pacientes e a seus familiares. Reagoes como raiva, medo, 
negagao, culpa, tristeza e, eventualmente, agressividade de- 
mandam urn suporte emocional por parte do profissional que, 
muitas vezes, nao esta preparado para isso. Aprender a lidar 
com a incerteza do prognostic e da morte em si e outro desa- 
fio para os medicos. 4 

Em algumas situagoes, como a da crianga que ja chega em 
parada cardiaca por urn acidente de transito, o medico vai ter 
uma unica oportunidade de transmitir informagfies sobre diag¬ 
nostic, tratamento e prognostic e, ao mesmo tempo, tera de 
dar suporte emocional para essa familia totalmente desconhe- 
cida. Demonstrar sentimentos em uma situagao como essa e 
considerado pelos pais muito adequado. Pais de criangas que 
morreram de forma traumatica descreveram que a sensibilida- 
de e a empatia no momento de dar a noticia foram mais impor- 
tantes que o contato previo com o profissional ou a sua profissao. 

Geralmente, os medicos apresentam altos niveis de estres- 
se, ansiedade e depressao em razao de diferentes estressores. 
Medicos que apresentam sinais de fadiga emocional podem 
nao ter o envolvimento necessario com os cuidados do pacien- 
te. Pesquisas associam a diminuigao da capacidade de comu¬ 
nicagao e uma tendencia a dar menos explicagfies aos pacien¬ 
tes e a suas familias com altos niveis de estresse. Os medicos 
identificam muito mais facilmente esses sintomas nos degas 
do que neles proprios. 

Burnout tern sido definido como a perda progressiva de 
idealismo e energia, sensagao de despersonalizagao e exaus- 
tao emocional que experimentam alguns profissionais. Varios 
fatores associados ao controle do trabalho, como organizagao, 
autonomia e disponibilidade de recursos, estao relacionados a 
aumento de estresse e burnout. Tambem se sabe que a sobre- 
carga de trabalho e outro fator importante na genese dessa si¬ 
tuagao. Satisfagao com o trabalho e suporte familiar sao fato¬ 
res protetores para sindrome de burnout. Sentimentos 
positivos do medico em relagao a si mesmo sao associados 
com maior abertura para discutir as queixas do paciente e 
mais atengao com os aspectos psicossociais. 

Os medicos precisam de boa saude mental para fornecerem 
os melhores cuidados aos seus pacientes. Cuidar de quern cuida 


e urn desafio tambem para as instituigfies. Grupos de apoio para 
medicos, reunifies interdisciplinares para discutir os casos mais 
complicados e treinamento com pessoal habilitado em tecnicas 
de comunicagao sao sugestfies para auxiliar nessa tarefa. 4 

Fatores associados as familias e a suas 
preferences 

0 ambiente hospitalar se caracteriza por uma combinagao de 
tecnologia avangada e fortes emogfies. Os familiares, muitas 
vezes, nao sabem como agir ou se comportar nesse ambiente, 
ficando ansiosos e confusos. Os primeiros momentos sao mar- 
cados geralmente por incertezas e ansiedade; portanto, a fa¬ 
milia precisa receber informagfies sobre a situagao do paciente 
e sobre as rotinas da unidade. Associado ao ambiente estra- 
nho, as reagfies individuals as mas noticias sao dependentes 
de uma serie de fatores, como personalidade, crengas religio- 
sas, suporte de outros familiares e amigos, experiences pre- 
vias semelhantes, contexto cultural e a forma como essa noti¬ 
cia foi transmitida. Membros da mesma familia tern reagfies 
bastante diferentes em relagao a mesma noticia. Esse conjun- 
to de aspectos individuals e psicossociais nao pode ser altera- 
do pelo medico. 

Varias pesquisas descrevem a opiniao dos pais sobre como 
deveria ser a comunicagao medico-familia. Entrevistando pais 
de criangas que morreram em ambiente hospitalar, foram iden- 
tificadas seis prioridades na transmissao de noticias pelo medi¬ 
co: informagao completa e honesta, acesso facil ao medico, roti- 
na da comunicagao e cuidado, medicos que expressem emogfies 
e fornegam suporte emocional, manter a relagao pais-crianga e 
ter fe. Em relagao a comunicagao, houve dois tipos contradito- 
rios de preferencia: algumas familias preferiram que a comuni¬ 
cagao fosse dada por uma unica pessoa, enquanto outras prefe- 
riam escutar varios pontos de vista. Foi muito enfatizada a 
necessidade de manter o papel dos pais como provedores e res- 
ponsaveis pela crianga. Pais queriam ser escutados, respeitados 
e incluidos no processo de decisfies sobre seus filhos. Especial- 
mente antes da morte da crianga, os pais salientaram a impor¬ 
tance de poder tocar o filho, de urn momento a sos com a crian¬ 
ga, de privacidade e tranquilidade. Tambem a crenga em alguma 
religiao auxiliou muitas familias no processo de luto. 5 

Os pais muitas vezes desejam dar urn retorno para os medi¬ 
cos de como ocorreu o processo de comunicagao da morte de 
seu filho(a) na UTI. Em urn estudo em que foram ouvidos pais 
de criangas que morreram na UTI, foram identificados os se- 
guintes problemas de comunicagao: 

• disponibilidade: a queixa mais comum foi a falta de disponibi¬ 
lidade dos medicos para ouvir as familias e responder seus 
questionamentos. Os pais apreciaram quando os medicos 
sentaram para conversar e demonstraram atengao. Tambem 
alertaram para situagfies complicadas, como quando o medi¬ 
co so conversa com a familia quando e solicitado ou quando o 
medico, estando fisicamente proximo a familia, parece excluir 
o familiar das discussfies, conversando apenas com outros 
medicos sem informar aos pais sobre as decisfies tomadas; 

• honestidade e afeto: a maioria dos pais manifestou o desejo 
de informagao completa sobre o estado de seus filhos, forne- 
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cida de maneira franca e simples. Essa maneira de se comuni- 
car auxilia no entendimento, na tomada de decisoes e na cria- 
gao do vinculo de confianga no cuidado. Os pais querem 
informagao clara e direta, mas transmitida de forma sensivel 
e ao mesmo tempo com compaixao; 

• ocultar informagao e dar falsas esperangas: quando os pais 
sentiram que o medico estava retendo informagao ou sendo 
muito otimista, sentiram-se muitas vezes enganados, com 
raiva, resultando em quebra de confianga; 

• vocabulario e velocidade: os pais desejavam receber informa- 
goes compreensiveis e preferiam que fossem evitados termos 
medicos. As noticias devem ser fornecidas a familia de acordo 
com seu ritmo de compreensao. Muito conteudo transmitido 
de forma rapida, principalmente utilizando-se termos medi¬ 
cos, cria confusao e mal entendidos; 

• informagoes contraditorias: muitas vezes, diferentes membros 
da equipe assistencial forneciam informagoes contraditorias; 
isso dificultava a confianga no tratamento. Todos os membros 
da equipe devem ser informados da situagao do paciente e do 
piano de tratamento, e essas informagoes devem constar no 
prontuario. Uma das formas de melhorar a comunicagao entre 
a equipe e a participagao de todos em rounds diarios; 

• linguagem corporal: os pais desconfiavam dos medicos que 
nao estabeleciam contato visual ou que diziam uma coisa, 
mas que se comportavam como se fosse outra. E importante 
ter urn comportamento que esteja de acordo com a noticia e o 
conteudo informado. 

Outro aspecto importante citado pelos pais e em relagao ao 
controle da dor e outros sintomas no ambiente hospitalar. Es- 
tudo descreveu que 89% dos pais de criangas que morreram 
de cancer relataram que seus filhos sentiram dor, fadiga ou 
dispneia no seu ultimo mes de vida. A impressao de que a 
crianga esta confortavel e parte essencial do cuidado. A angus- 
tia e o estresse gerado pela observagao da crianga com dor po- 
dem se tornar barreiras na comunicagao com a equipe, se esta 
nao der adequada atengao a essa queixa. 

Como foi demonstrado por varios autores, a dificuldade na 
comunicagao do medico com a familia passa por pelo menos 
tres aspectos: 6 

• intrinsecos ao medico - qualidade de vida, saude mental, su- 
porte familiar, experiences previas, etc.; 

• relacionados ao trabalho - ambiente, recursos disponiveis, 
equipe de suporte, satisfagao com o trabalho, treinamento, etc.; 

• referentes ao paciente e a sua familia - crengas, fatores cultu¬ 
ral e psicossociais, entre outros. 

Identificar quais componentes estao agravando uma situagao 
em especial e importante para resolver as barreiras de comu¬ 
nicagao e facilitar a busca de solugoes para cada caso. 

Protocolos para mas noticias 
Tradicionalmente, os medicos aprendem a dar mas noticias 
na pratica diaria e observando outros medicos. Essa transmis- 
sao de ensinamentos informal e nao sistematizada, infeliz- 
mente, nem sempre resulta em boa pratica. 


As habilidades de comunicagao devem ser ensinadas e in- 
corporadas na pratica medica. Cursos de alguns dias, que as- 
sociam teorias e simulagao, seja com atores, videos ou drama- 
tizagao dos proprios alunos, tern sido associados a melhorias 
na identificagao de falhas de comunicagao e treinamento. 
Alem disso, a comunicagao pode ser melhorada com protoco¬ 
los de informagao estruturada, consultoria com equipes de eti- 
ca e cuidados paliativos. 0 protocolo SPIKES de Bayle e Buck- 
man tern sido o mais utilizado para manejo de mas noticias 
com bons resultados (Tabela l). 7 

Esse protocolo e constituido por seis passos: 

1. S - setting up - preparar a entrevista. 

2. P - perception - percepgao sobre o paciente. 

3. I - invitation - convite para o dialogo. 

4. K - knowledge - transmitir conhecimento. 

5. E - emotions - expressar emogoes. 

6. S - strategy and summary - organizar pianos e resumir infor¬ 
magoes. 

Passo 1 - preparar a entrevista 
Reler as informagoes sobre o paciente, exames, procedimen- 
tos, consultorias e tratamentos. Levar o prontuario se for pos- 
sivel. Os familiares podem querer esclarecer algum ponto. 
Pensar sobre o que vai ser discutido com o paciente. Escolher 
o local em que sera realizada a entrevista. Preferencialmente, 
escolher urn local calmo e com privacidade. Decidir com o pa¬ 
ciente e familia quern vai estar presente durante a conversa. 
Sentar e convidar a familia a sentar tambem demonstra dispo- 
nibilidade e respeito (Tabela 2). 

Passo 2 - percepQao sobre o paciente 
E fundamental iniciar descobrindo o que o paciente ja sabe de 
sua condigao. Iniciar com perguntas abertas sobre o que o pa¬ 
ciente sabe ate o momento, o que ele pensa. Observar o voca¬ 
bulario usado e tambem a linguagem nao verbal do paciente 
(postura, expressao facial, tom de voz e aspecto fisico) para 
entender melhor a situagao emocional e como se expressar 
com ele e sua familia. 

Tabela 1 SPIKES - abordagem em 6 passos para 
comunicar mas noticias 


Preparar (.setting up) a 
entrevista 

Manter a privacidade, envolver 
outros significativos, sentar-se, 
estabelecer uma ligagao, minimizar 
as interrupgoes 

Determinar as 
perceppoes do doente 

“O que Ihe foi dito sobre sua 
doenga?” 

Obter a autorizapao 
(; invitation ) do doente 

“Gostaria que eu Ihe desse a 
informagao dos resultados dos seus 
exames?” 

Dar conhecimento 
(knowledge) e 
informagao ao doente 

Comegar com uma afirmagao de 
aviso, evitar o jargao medico, evitar 
excessiva linearidade 

Atender as emogoes do 
doente 

Ouvir, observar e identificar a 
emogao 

Providenciar uma 
estrategia (strategy) e 
um sumario 

Dar o prognostico e as opgoes de 
tratamento e atender aos sintomas 
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Tabela 2 Sumario de recomendagoes para uma boa 
comunicagao 

Preparar-se para a conversa 
Escolher um lugar calmo e privativo 
Ter tempo para conversar, estar disponivel 
Ouvir atentamente 


Dar a noticia na velocidade que possa ser assimilada pela familia 
(ficar atento a linguagem verbal e nao verbal) 

Observar e permitir emogoes que obrigatoriamente vao surgir 
durante a discussao (tanto as suas emogoes quanto as dos 
familiares) 

Evitar termos tecnicos 


Ser honesto e claro, mas escolhendo as palavras para informar 
de forma gentil; demonstrar compaixao 

Periodicamente, checar se a familia esta entendendo, fazendo 
perguntas para os familiares 

Tolerar periodos de silencio 

Nao focar o assunto apenas em orgaos ou exames, falar sobre 
qualidade de vida e reais chances de recuperagao 

Ser honesto sobre incertezas em relagao a diagnostico, 
prognostico, etc. 

Sumarizar a informagao 

Ser sensivel a diferengas individuais, culturais e religiosas 


Passo 3 - convite ao dialogo 
Descobrir com perguntas abertas o que o paciente quer saber 
sobre sua doenga e tratamento. Embora a maioria queira rece- 
ber toda a informagao possivel, observar as limitagoes de cada 
individuo. Aceitar os silencios e as evasivas e estar disposto a 
continuar a discussao em outro momento se for necessario. 

Passo 4 - transmitir conhecimento 
Transmits as informagoes de maneira clara, objetiva e sensi¬ 
vel. Utilizar linguagem leiga adaptada ao nivel intelectual e 
cultural de cada um. Evitar eufemismos, pois podem causar 
confusao. Fornecer a informagao aos poucos, em uma veloci¬ 
dade que permita a assimilagao pelo paciente/familia. Permi¬ 
tir periodos de pausas e silencios para que a familia possa re- 
fletir sobre o que foi dito ou fazer perguntas. 

Passo 5 - expressar emoQdes 
0 paciente e a familia podem reagir de diversas formas, podem 
demonstrar medo, ansiedade, tristeza, negagao, ambivalencia 
ou raiva. 0 medico deve se perguntar se a reagao percebida e 
socialmente aceitavel ou um mecanismo de defesa emocional. 
Deve-se ajudar a familia a passar por essas emogoes, manter a 
calma. Algumas reagoes podem ser mais complicadas de lidar, 
como agressividade ou agitagao. Muitas vezes, pode ser im- 
portante o apoio de outros profissionais, como psiquiatras. 
Alem disso, deve-se lembrar que o medico tambem vai experi- 
mentar uma serie de sentimentos durante a entrevista. Nao 
comegar a conversa sem estar preparado para apoiar o pacien¬ 
te emocionalmente. 


Passo 6 - organizar pianos e resumir 
informagoes 

Resumir a informagao facilita o entendimento e esclarece du- 
vidas. Estabelecer um comprometimento com o alivio de sin- 
tomas e compartilhar preocupagoes. Elaborar juntamente 
com a familia um piano a ser seguido, que inclua exames futu¬ 
res, pianos alternativos e opgoes de tratamento. 

Recomendagoes para uma boa comunicagao 
Outras formas de auxiliar a aquisigao de habilidades de comu¬ 
nicagao sao os cursos e as palestras focados nessa area. Basea- 
dos na experiencia desses cursos, algumas recomendagoes 
podem ser feitas de acordo nao apenas com os relatos dos pa- 
cientes, mas tambem dos medicos quanto a forma ideal para 
comunicagao de mas noticias aos pais de criangas gravemente 
doentes: 48 

• perguntar o que a familia ja sabe sobre a situagao, o que ela quer 
saber e o que considera importante no momento. Informar de 
forma honesta, clara e com linguagem leiga; 

• dar espago para discutir sentimentos e dar suporte emocional. 
Considerar que reagoes como culpa, medo, ansiedade e raiva 
vao surgir. Quando o medico fala menos, permite espago para 
a familia absorver a informagao e expressar suas preocupa¬ 
goes. Os pais e os familiares desejam discutir questoes emo- 
cionais, mas muitas vezes nao conseguem trazer essa questao 
espontaneamente para a discussao; 

• informar sem retirar totalmente a esperanga. Muitos pais re- 
latam a necessidade de manter a esperanga, mesmo sabendo 
que as chances sao minimas. Noticias dificeis devem ser da- 
das preferencialmente por pessoas conhecidas; 

• cuidar dos irmaos. Os irmaos de criangas internadas em UTI 
tambem tern necessidades especiais. Se o medico despende al- 
guma atengao aos irmaos, isso e muito apreciado pela familia; 

• manter um fluxo de informagao com retinas e horarios. A pon- 
tualidade na informagao e importante, pois atrasos geram mui- 
ta ansiedade. E importante descrever e explicar sobre exames e 
procedimentos realizados na urgencia sem o consentimento ou 
a presenga dos pais. Em situagoes emergencia, quando a crian- 
ga apresenta muita instabilidade e ocorrem mudangas rapidas, 
podem-se manter os pais informados por meio de dialogos cur- 
tos e frequentes. A incerteza no prognostico pode ser compen- 
sada pelo estabelecimento de metas a curto prazo e reavaliagao 
diaria dos objetivos. Por exemplo, “neste momento, nossa prio- 
ridade e controlar a infecgao”. E necessario para a familia saber 
que, apesar das duvidas, existe um piano de investigagao e tra¬ 
tamento que esta sendo seguindo pela equipe assistente; 

• informar toda a equipe sobre tratamento e prognostico. Men- 
sagens contraditorias quebram a confianga na equipe e geram 
duvidas e medos. 

Como facilitar a comunicagao com a familia 
Algumas condutas simples podem facilitar muito a comunicagao 
com a familia; a seguir, as mais descritas na literatura. 
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1. Permitir aos pais atuarem dentro do hospital. Outra impor- 
tante recomendagao e em relagao a permissao dos pais reali- 
zarem cuidados sob supervisao ou juntamente com a enfer- 
magem. 0 objetivo e que a familia nao se sinta intrusa ou uma 
visita, mas tambem responsavel pelo cuidado. Os pais preci- 
sam manter uma sensagao de controle sobre a vida e os cuida¬ 
dos dos seus filhos, como parte de seus papeis de protetores e 
provedores da crianga. 

2. Tratar a dor e outros sintomas. 0 manejo adequado da dor 
aparece como urn fator de estresse frequentemente relatado 
pelos familiares e deve ser sempre prioridade no atendimento. 

3. Atentar para outros atores responsaveis pelo suporte familiar. 
Pais percebem como muito util a presenga de outros familia¬ 
res e amigos, assim como a de padres, pastores ou outros reli- 
giosos, para dar suporte emocional. Isso e ainda mais impor- 
tante para aquelas familias que perdem uma crianga. Amigos 
e religiosos auxiliam durante a internagao e continuam dando 
suporte apos esse periodo. 

4. Respeitar diferentes crengas. A fe e muito importante para os 
pais, especialmente se o estado da crianga esta muito grave 
ou ela morre. Permitir rituais e praticas, como rezar, e a pre- 
senga de urn pastor ou padre pode ser util para diminuir a an- 
gustia da familia e dar conforto. 910 

Considera<poes finais 

Muito se tern estudado sobre como melhorar a comunicagao 
entre medico e paciente/farmlia. Ja se sabe que existem va- 
rios problemas de comunicagao e que a ma comunicagao pode 
deixar marcas por longo tempo em quern recebeu as noticias. 
Os alunos de graduagao e pos-graduagao deveriam receber 
treinamento em habilidades de comunicagao como parte do 
seu aprendizado. Para os proprios medicos, as dibculdades de 
comunicagao podem ser urn gerador de estresse, com prejuizo 
para eles mesmos e para o atendimento dos pacientes. Esta 
demonstrado que os medicos podem adquirir conhecimento e 
melhorar suas habilidades nessa area. Enquanto se espera por 
mais evidences, recomenda-se uma abordagem sensivel, ho- 
nesta, clara e focada nas necessidades individualizadas de 
cada paciente e da sua familia, com base nos protocolos assis- 
tenciais ja validados. 1013 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Avaliar a importancia da boa comunicagao na 
assistencia de pacientes em cuidados paliativos. 

• Identificar os fatores relacionados a comunicagao de 
mas noticias e a preferencia das familias. 


• Aplicar os protocolos para comunicagao de mas 
noticias, seguindo os 6 principals passos (preparo da 
entrevista, percepgao do paciente e seus familiares, 
convite ao dialogo, transmissao de conhecimento, 
demonstragao de sentimento e organizagao de um 
piano). 

• Estar apto a facilitar o entendimento da familia sobre a 
situagao clfnica do paciente e a apoiar no que for 
necessario, inclusive no luto. 
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CAPITULO 7 


SUPORTE A EQUIPE 
ASSISTENCIAL 


Neulanio Francisco de Oliveira 
Patricia Miranda do Lago 


Introdugao 

0 conceito de cuidados paliativos se transformou ao longo do 
tempo. Inicialmente, entendia-se como medicina paliativa a 
oferta de cuidados medicos destinados a pacientes sem pers- 
pectiva de cura de suas enfermidades. 1 Com a evolugao dos es- 
tudos sobre o tema, a Organizagao Mundial da Saude (OMS) 
propos uma nova definigao, segundo a qual os cuidados palia¬ 
tivos nao incluem apenas a doenga incuravel em sua fase final, 
mas, sim, urn conjunto de medidas aplicadas ao paciente, o 
mais precocemente possivel, apos o diagnostic de toda e 
qualquer doenga cronica de carater evolutivo e fatal. 2 

Para que os cuidados possam ser oferecidos aos pacientes, 
nao apenas a pratica medica estara envolvida, mas urn con- 
junto de agoes de uma equipe multidisciplinar de cuidados, 
com envolvimento de profissionais como enfermeiros, fisiote- 
rapeutas, terapeutas ocupacionais, fonoaudiologos, entre ou- 
tros. 1 A pratica colaborativa desses profissionais, que deve in- 
cluir coesao, decisao compartilhada, verdade, respeito, apoio 
mutuo e satisfagao no trabalho, e o que resultara em uma as¬ 
sistencia adequada aos pacientes. 3 

Considerar, entao, o conjunto de atividades desses profissio¬ 
nais dentro do contexto de cuidados paliativos pode nao ser uma 
tarefa muito facil. De maneira mais simplista, poder-se-ia dizer 
que durante a formagao academica, cada profissional aprende a 
atuar diante do seu paciente, de acordo com suas atribuigoes. No 
entanto, quando se trata do paciente terminal ou daquele em 
cuidados paliativos, diversas variaveis estao envolvidas, como a 
formagao profissional sem a devida abordagem desse tema, a 
sensagao de impotencia diante do paciente sem perspectiva de 
cura, a relagao com os familiares e seus possiveis conflitos, a re- 
lagao da propria equipe multiprofissional entre si, dentre outras. 
Para se alcangar o sucesso diante desse desafio, faz-se necessaria 
a abordagem ou intervengao para que o grupo de fato se torne 
uma equipe e consiga evoluir para uma abordagem multiprofis¬ 
sional do cuidado, conforme abordado anteriormente. 4 

Ouvir profissionais envolvidos no cuidado de pacientes em 
cuidados paliativos, quando lidam com a possibilidade da 
morte e nao tiveram treinamento durante o periodo de forma¬ 


gao, alem da falta de experiencia com esse perfil de pacientes, 
deixa claro que existe uma angustia iminente, quando ha ao 
mesmo tempo a vontade de prestar uma boa assistencia, mas 
tambem a dificuldade em participar, junto com o paciente e a 
familia, do enfrentamento do processo da possivel morte. 5 

0 treinamento adequado da equipe para prestar cuidados 
paliativos, a existencia de urn modelo ou protocolo de inter¬ 
vengao diante desses casos e urn suporte para familiares/cui- 
dadores e para os profissionais envolvidos com a assistencia 
podem auxiliar a obtengao de melhor resultado deste trabalho. 6 

Os textos e os trabalhos publicados acerca do suporte em 
cuidados paliativos, em sua grande maioria, referem-se ao su¬ 
porte dado aos pacientes e a seus familiares. Isso demonstra a 
necessidade de se abordar cada vez mais o suporte a equipe 
multidisciplinar de assistencia ao paciente terminal ou em cui¬ 
dado paliativo, uma vez que o profissional esta inserido nesse 
contexto e nao pode se eximir dos dilemas inerentes a ele. 

Repercussao da assistencia ao paciente 
em cuidados paliativos 

A medida que o servigo de cuidados paliativos cresce, crescem 
com eles as demandas referentes aos seus pacientes. Com isso, 
crescem tembem a pressao e a responsabilidade do trabalho, 
culminando em estresse emocional e o burnout nos profissio¬ 
nais da equipe. 7 

Para a equipe medica, assistir o paciente terminal ou em 
cuidados paliativos pode gerar urn sentimento de insucesso 
ou impotencia. Isso causa uma tendencia a urn distanciamen- 
to do paciente e/ou de seus familiares. 3 

No ambiente de uma unidade de terapia intensiva (UTI), 
por exemplo, muitas vezes, a noticia do obito chega a ser 
transferida para os menos experientes, como os medicos resi- 
dentes, ou ate para outros profissionais, por exemplo, para o 
enfermeiro ou para o assistente social. 

Mesmo para a equipe de enfermagem, que parece estar 
mais voltada para uma atitude mais humanizada, lidar com a 
morte ou a impossibilidade da cura gera sentimentos como 
angustia e impotencia. 
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0 psicologo, probssional mais habituado com a figura da 
morte, na vivencia do grupo de cuidados paliativos, parece ne- 
cessitar de um aprofundamento nas relagoes com a equipe e 
com o paciente e seus familiares, buscando uma forma madu- 
ra de encarar o adoecimento e a morte. 3 

Enbm, o envolvimento de toda a equipe no universo dos 
cuidados paliativos podera vir a gerar sentimentos de estresse 
psicologico e burnout A literatura demonstra que eles nao 
acontecem mais nos probssionais que trabalham com cuida¬ 
dos paliativos, mas, de fato, acontece com eles, o que e rele- 
vante e exige que estrategias de enfrentamento sejam criadas. 3 

Suporte a equipe de assistencia 

As ferramentas para se criar e se manter uma equipe ebcaz de 
cuidados paliativos nao sao ensinadas na formagao academica 
do probssional, ainda que isso seja fundamental quando se 
trata de uma oferta de cuidados de boa qualidade. Logo, tam- 
bem e dificil estabelecer um modelo de suporte para a equipe 
assistencial. Elas variam de acordo com suas liderangas, os re- 
cursos dispomveis e as iniciativas de cada grupo. 7 

Na Europa, por exemplo, e dado enfoque maior a esse su¬ 
porte para se evitar o burnout Ja em uma experiencia relatada 
em um grupo no Brasil, o objetivo maior foi preparar os probs¬ 
sionais para a construgao do grupo de cuidados paliativos. 3 8 

A OMS langou um instrument orientador sobre os cuida¬ 
dos paliativos, abordando o manejo da dor e os cuidados de b- 
nal de vida. Nesse instrument, exist uma diretriz acerca dos 
cuidados com o cuidador, incluindo-se ai o probssional que 
presta a assistencia. 9 

Dentro dessas orientagoes, incluem-se: 

1. Reconhecer sinais e sintomas de estresse e burnout 

• irritabilidade, raiva; 

• ma qualidade do sono e baixa concentragao; 

• fadiga; 

• falta de prazer nas atividades; 

• recorrer a alcool ou outras drogas; 

• medo de sober. 

2. Prevenir e combater esses sinais e sintomas: 

• ser conbante de que dispoe dos recursos e meios para ofe- 
recer os cuidados ao paciente e a familia; 

• debnir para si mesmo qual o signibcado de cuidar; 

• evitar o que causa estresse; 

• usar estrategias que foquem no problema e nao nas emo- 
goes; 

• mudar a abordagem do cuidado (dividir o trabalho em par¬ 
tes menores, ajustar o ritmo da prestagao de cuidados, pe- 
dir ajuda a outras pessoas, encorajar o paciente a tambem 
cuidar de si mesmo, quando possivel); 

• usar tecnicas de relaxamento, como respirar profunda- 
mente; 

• cuidar da sua vida fora do trabalho (familia, amigos, ou- 
tros interesses); 

• ter um tempo de folga regularmente; 

• cuidar da propria saude; 

• ser ciente de que nao pode fazer tudo e precisa de ajuda; 

• dividir os problemas com os colegas; 


• ter um tempo na semana para discutir os problemas dos 
pacientes juntos; 

• organizar sua vida social, atividades sociais. 

Consideraqoes finais 

Existem grandes desabos na atuagao probssional da equipe de 
cuidados paliativos. Dentre eles, a capacidade de se promover 
uma assistencia multidisciplinar coesa e colaborativa, a 
clareza para reconhecer os riscos de se envolver fisica e emo- 
cionalmente no processo, o que pode trazer consequencias 
desgastantes individualmente e para todo o grupo e, por bm, 
estabelecer estrategias para prevengao e enfrentamento des¬ 
ses riscos. Sao fundamentais o papel das liderangas de cada 
servigo ou grupo e o reconhecimento por parte dos gestores do 
valor do trabalho desempenhado por esses probssionais e da 
necessidade de suporte estrutural e psicologico a equipe de 
cuidados paliativos para a melhoria progressiva da qualidade 
da assistencia prestada ao paciente dependente desse cuidado. 


Ao final da leitura deste capitulo, o pediatra deve estar apto a: 


• Conhecer a nova definigao de cuidado paliativo. 

• Compreender o papel da equipe multiprofissional de 
assistencia ao paciente em cuidado paliativo. 

• Definir burnout. 

• Reconhecer sinais e sintomas de estresse profissional e 
burnout. 

• Relacionar ferramentas para identificar precocemente e 
combater os sinais e os sintomas relacionados ao 
estresse profissional. 
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adquirido 677 
classificagao 675 
congenito 675 
diagnostico 676 
etiologia 675 
quadroclinico 675 
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606,1560,1563 
apresentagao clinica 1561 
aspectos laboratoriais e de imagem 
1563 

classificagao 1561 
consideragoes terapeuticas 1563 
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de crescimento 630, 875,1155 
tireoidiano 1907 


Ictericia 798 

fisiopatologia 1262 
neonatal 1262 
porbilirrubinadireta 799 
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Infecgao congenita por CMV 1306 
Infecgao(oes) 
congenitas 1242 

manifestagoes clinicas 1242 
derepetigao 395 
anamnese 397 
diagnostico diferencial 398 
examefisico 397 
fatores de risco 395 
tratamento 398 
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tratamento 982 
vacinagao 984 
pelo H. pylori 
diagnostico 722 
perinatais 1251 

pos-natal precoce por CMV 1307 
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Linfocitose 1517 
Linfogranuloma venereo 1014 
Linfoma(s) 1545 
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porcranioestenose/ 
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tratamento 1358 
Neuropatia(s) 

aguda motora axonal 1353 
perifericas 1368 
classificagao 1368 
Neuroplasticidade 1640 
Neurorretinite subaguda unilateral 
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tratamento 1054 
Parassonias 1339,1340 
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pH 1095 

Picadas por abelhas, marimbondos e 
animais pegonhentos 87 
Pico de velocidade de crescimento 364 
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254 

diagnostico 254 
epidemiologia 253 
notificagao 255 
responsabilidade legal 256 
e adolescencia 92 
atendimento 98 

avaliagao clinica e diagnostica 93 
avaliagao radiologica 95 
crime de maus-tratos 92 
epidemiologia 93 
negligencia 92,95 
notificagao 98 
omissao 92 
omissao do cuidar 95 


prevengao 98 
prognostico 98 
sinais especificos 93 
na infancia 
namidia 121 
psicologica 95 
quimica 97 

sexual 92,95,379, 2232 
atendimento 2234 
classiflcagao 2233 
diagnostico 2233 
incidencia 2232 
notificagao 2236 
prevalencia 2232 
prevengao 2234 
prognostico 2234 
quadroclinico 2233 
tratamento 2234 
Viroses exantematicas 985 
Virus 

Epstein-Barr 946 
herpes simples tipos 1 e 2 936 
Influenza 972 
varicela zoster 936,936 
Zika 969 

Vitalidade ao nascer 1217 
Vitamina(s) 1417,1426 
A 1426 
C 1430 

D 692,1416,1428,1461 
K 1295 

do complexo B 1430 
Vitreorretinopatia exsudativa familiar 
2277 

Vomitos ciclicos 1382 
Voriconazol 913 
Vulvovaginite 2197, 2214 
diagnostico 2200 
examefisico 2197 
fatores de risco 2197 
inespecifica 2198 
quadroclinico 2197 

X 

Xantogranuloma juvenil cutaneo 
1563 

Xerostomia 1488 


Z 

Zinco 1418,1434,1472 
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A Sociedade Brasileira de Pediatria vem ampliando suas aeoes em 
varias vertentes, sobretudo na area de atualizagao cienti'fica de 
qualidade para os pediatras brasileiros. Uma dessas iniciativas e 
representada pela quarta edigao do Tratado de Pediatria, que foi 
completamente revisada e atualizada nos ultimos meses com 
cuidado para ser entregue aqueles que se incubem de assistir as 
criangas e aos adolescentes. 

Trata-se da obra de maior perfil cientifico ja produzida pela SBP 
e do livro-texto de medicina da crianga e do adolescente mais 
difundido e utilizado pela classe pediatrica, pelas institutes de 
ensino medico e tambem pelos programas de residencia medica 
na especialidade que cuida do ser humano no ciclo de vida 
marcado pelos fenomenos do crescimento e do desenvolvimento. 

“A representacao da Opas no Brasil reconhece a seriedade do 
trabalho realizado pelos Departamentos Cienti'ficos da SBP 
consubstanciado nesta obra que presta relevante servipo a causa 
do aprimoramento profissional dos pediatras.” 

Dr. Horacio Toro 

Representante da Organizapao Pan-americana da Saude (Opas) e 
da Organizagao Mundial da Saude (OMS) no Brasil 


Inscreva-se no 2° curso de Pediatria da Sociedade Brasileira de 
Pediatria, que explora o conteudo de cada Sepao do Tratado na 
forma de videoaulas, estudos de caso e questoes para avaliagao 

Acesse o site do curso: 
www.manoleeducacao.com.br/sbppediatria 


A 

Manole 

















